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1. ABREVIATURAS 
- AEE: Abordaje endoscópico endonasal 
- AV: Agudeza visual 
- AVMC: Agudeza visual mejor corregida 
- BIREME: Biblioteca regional de Medicina 
- CF: Craneofaringioma 
- CFA: Craneofaringioma adamantinomatoso 
- CFNR: Capa de fibras nerviosas de la retina 
- CFP: Craneofaringioma papilar 
- CG: Células ganglionares 
- CGL: Cuerpo geniculado lateral 
- CPAP: Presión positiva continua en las vías respiratorias 
- CV: Campo visual 
- GTR: Gross-total resection (resección total completa) 
- IBECS: Índice bibliográfico español en ciencias de la salud 
- JNS: Journal of Neurosurgery (base de datos de revistas de neurocirugía) 
- LOE: Lesión ocupante de espacio 
- MeSH: medical subjects headings (encabezados de temas médicos) 
- OCT: Tomografía de coherencia óptica 
- OD: Ojo derecho  
- OI: Ojo izquierdo 
- PRISMA: Preferred Reporting Items of Systematic Reviews and Meta-Analyses 
(Declaración de elementos de informe de revisiones sistemáticas y metaanálisis). 
- RAPD: relative afferent pupillary defect (defecto pupilar aferente relativo) 
- RM: Resonancia magnética  
- SAHS: síndrome de apnea-hipoapnea del sueño 
- SCI: Science Citation Index (índice de citas científicas) 
- SciELO: scientific electronic library online (Biblioteca Científica Electrónica en línea) 
- SJR: SCImago Journal Rank (ranking de revistas) 
- TC: Tomografía computarizada 





Hipótesis y objetivos. Realizamos una revisión bibliográfica de las alteraciones 
oftalmológicas en el craneofaringioma a propósito de un caso clínico de un hombre de 43 
años que debuta con patrón de cambio conductual, hemianopsia homónima y daño 
estructural de las células ganglionares de la retina. 
Material y método. A través de la búsqueda de literatura en las bases de datos bibliográficas 
PubMed/MEDLINE, WOS, JNS, IBECS, BIREME y SciELO, seleccionamos siete 
artículos, recogiendo la información mediante tablas y gráficas comparativas. 
Resultados. El estudio la agudeza visual, campimetría, OCT, fundoscopia y ortóptica nos 
ofrecen, por un lado, una recopilación de toda la información hasta el momento de las 
diferentes alteraciones que podemos encontrar; y por otro, un ejemplo práctico del 
seguimiento de la evolución del craneofaringioma en un paciente en concreto. 
Conclusiones. El eje fundamental de la virulencia del craneofaringioma se debe a su 
particular origen embriológico y su consecuente proximidad anatómica con estructuras 
neurológicas vitales como la vía óptica. Por ello, las alteraciones oftalmológicas observadas 
en el paciente permiten la determinación de la localización exacta del tumor. Dentro de las 
pruebas oftalmológicas, la OCT nos ofrece una alternativa tanto diagnóstica como pronóstica 
para valorar la posibilidad de recuperación visual después del tratamiento. 
 
Palabras clave: Craneofaringioma, Campo Visual, Tomografía de Coherencia Óptica, 





Hypothesis and objectives. A literature review of ophthalmological abnormalities in 
craniopharyngioma was conducted, regarding a clinical case of a 43-year-old man who 
presents with a pattern of behavioral change, homonymous hemianopia and structural 
damage to the ganglion cells of the retina. 
Material and method. Through literature search in the bibliographic databases 
PubMed/MEDLINE, WOS, JNS, IBECS, BIREME and SciELO, seven articles were 
selected, collecting the information through comparative tables and graphs. 
Results. The study of visual acuity, campimetry, OCT, fundoscopy and orthoptic testing 
presented a complication of all the information previously collected concerning the different 
alterations. Conversely, a practical example of monitoring the evolution of 
craniopharyngioma in a specific patient is evident. 
Conclusions. The fundamental axis of the virulence of craniopharyngioma is due to its 
particular embryological origin and its consequent anatomical proximity to vital 
neurological structures such as the optic pathway. For this reason, the ophthalmological 
alterations observed in the patient allows the determination of the exact location of the tumor. 
Within ophthalmological tests, OCT offers both a diagnostic and prognostic alternative to 
assess the possibility of visual recovery after treatment. 
 





A lo largo de la introducción, abordaremos los puntos que consideramos esenciales para 
entender las causas de las lesiones ópticas en este tumor tan particular, el craneofaringioma. 
Los craneofaringiomas (CF) son malformaciones embrionarias muy raras y con bajo grado 
histológico, pero localmente agresivos, que se sitúan a lo largo del conducto craneofaríngeo, 
en la zona sellar o parasellar [1]. Es importante comprender que el eje fundamental de la 
virulencia del craneofaringioma se debe a su proximidad anatómica con estructuras 
neurológicas vitales, como son la vía óptica, y el eje hipotalámico-pituitario. A pesar de su 
aparente histología benigna, puede provocar una importante morbilidad debido a su 
frecuente tendencia a infiltrar estas estructuras críticas y su consecuente comportamiento 
agresivo, incluso después de tratamiento supuestamente exitoso [2]. 
Por ello, en primer lugar, definiremos con amplitud y exactitud el craneofaringioma. A 
continuación, haremos un breve repaso de la neuroanatomía de la zona en la que se ve 
implicado, ya que entender la función de cada elemento que perjudica al ocupar ese espacio, 
nos ayudará a deducir el porqué de la clínica oftalmológica y endocrina. Por último, nos 
centraremos exclusivamente en la fisiología y patología de la vía óptica, ya que, aunque la 
clínica endocrinológica sea más llamativa en estos pacientes, a lo largo del presente trabajo 
orientaremos el craneofaringioma bajo un punto de vista oftalmológico. 
 
2.1. CRANEOFARINGIOMA 
De acuerdo con la clasificación de la Organización Mundial de la Salud, los 
craneofaringiomas se consideran tumores cerebrales de grado I [3], originados por errores 
en la diferenciación durante la embriogénesis [4]. Pese a su aparente naturaleza benigna, 
resultan localmente invasivos, infiltrando órganos y estructuras adyacentes como el 
hipotálamo, la hipófisis, el quiasma y los nervios ópticos; y originando, per se o tras su 
tratamiento, una considerable morbimortalidad [5]. Aunque las tasas de supervivencia sean 
altas, los craneofaringiomas son un arma de doble filo, puesto que causan frecuentes 
recurrencias y regresiones, así como un grave deterioro en la calidad de vida a largo plazo 
[1]. Debido a la rareza de la enfermedad y al patrón impredecible de crecimiento, estudiar 
 V 
con exactitud el comportamiento del craneofaringioma nos ayudará a abordar mejor el caso 
clínico que vamos a estudiar a lo largo de este trabajo. 
 
2.1.1. Epidemiología 
La incidencia global del craneofaringioma es de 1,24-1,46 casos por millón al año, sin que 
se haya observado diferencia de género, ni se haya verificado una susceptibilidad genética 
subyacente [4]. Como hemos mencionado, el CF es considerado un tumor raro, estimándose 
una prevalencia de 1-3 por cada 100.000 habitantes, donde el 30-50% de esos casos se 
presentan durante la infancia y adolescencia. En los niños, es el tumor intracraneal no-glial 
más frecuente [6], pudiendo llegar a afectar negativamente en su crecimiento y desarrollo 
[7].  Por razones aún desconocidas, los CF son más frecuentes en Japón, con 3.8 casos por 
millón al año [8]. Aunque pueden ser detectados a cualquier edad, se ha mostrado un pico 
bimodal de distribución, con tasas de incidencia máxima en la infancia de 5 a 14 años, y en 
la edad adulta de 50 a 74 años [1]. La mortalidad de los pacientes con CF es 3-6 veces 
superior a la de la población general. La supervivencia global de pacientes con CF oscila 
entre 83 y 95% a los 5 años del diagnóstico; 65 y 100% a los 10 años; y 62% a los 20 años 
[8]. Aunque los avances en las técnicas de neurocirugía, radioterapia y de soporte 
postoperatorio hayan mejorado la supervivencia respecto a décadas anteriores [5], la 
morbilidad continúa siendo una incógnita aún sin resolver. 
Gráfica 1: Incidencia global de craneofaringiomas ajustada por edad, donde podemos ver 


































2.1.2. Anatomía patológica 
Los craneofaringiomas son tumores sólidos con componente quístico, adheridos a 
estructuras vasculares y a tejido cerebral adyacente [5]. El craneofaringioma puede ser 
enteramente suprasellar o parcialmente intrasellar, creciendo de una proliferación epitelial y 
creando masas de tejido sólido avascular a través del cual puede ocurrir calcificación, quistes 
llenos de restos celulares y cristales de colesterol [1]. Jakob Erdheim (1874-1937) postuló la 
existencia de dos tipos de tumores según sus características histológicas: un tipo agresivo 
que muestra similitudes con los adamantinomas (tumores de la mandíbula) y una forma más 
benigna caracterizada por papilas [9]. Más de un siglo después, sus observaciones iniciales 
han sido confirmadas bajo dos subtipos de craneofaringiomas, adamantinomatoso y papilar; 
diferenciándose por su mecanismo genético, patogénico e histológico.  
2.1.2.1. Craneofaringioma adamantinomatoso (CFA) 
Es el subtipo más común (85%) y puede ocurrir a cualquier edad, aunque 
predominantemente afecta a pacientes durante las primeras dos décadas de vida (95%) [1]. 
Macroscópicamente muestra márgenes irregulares, con componentes císticos y/o sólidos, 
restos necróticos, tejido fibroso y calcificaciones. Para los CFA se ha establecido “la regla 
de los 90”, según la cual un 90% son quísticos, un 90% presentan calcificaciones y un 90% 
captan contraste en sus paredes [10]. Microscópicamente se caracteriza por epitelio 
escamoso multiestratificado bien diferenciado dispuesto en empalizada [5], organizado en 
diferentes patrones arquitectónicos como cordones, lóbulos, verticios nodulares y trábeculas 
irregulares [11]. Este epitelio puede tener una degeneración hidrópica y contener nódulos de 





Figura 1: Histología del craneofaringioma adamantinomatoso. Señalado con la punta de 
flecha, el epitelio con la empalizada de células y señalado con la flecha, los nódulos de 
“queratina húmeda”. Fuente: Karavitaki, N [13]. 
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Se han encontrado múltiples alteraciones cromosómicas, entre ellas la mutación CT-NNB1 
en los CFA (incidencia del 81-100%), gen que activa la vía de señalización Wingless (WNT) 
codificando la ß-catenina [10, 14] e incrementando su resistencia a la degradación 
proteosómica. Como se produce la sobreactivación de la vía WNT/ß-catenina, se plantea que 
la acumulación nuclear aberrante de ß-catenina en los restos celulares de la bolsa de Rathke 
desempeñaría un papel clave en su transformación neoplásica [15]. Este depósito de proteína 
es patognomónico del CFA y no está presente en ningún otro tumor pituitario [16]. 
2.1.2.2. Craneofaringioma papilar (CFP) 
El subtipo papilar conforma aproximadamente el 11-14% del total, y, salvo algún caso 
pediátrico aislado, se han descrito casi exclusivamente en la población adulta. Los CFP 
tienen mayores tasas de supervivencia a los 5 años y una progresión menos agresiva que los 
CFA [16]. Macroscópicamente, es similar al CFA, siendo mucho menos frecuentes las 
calcificaciones y la infiltración neoplásica al tejido cerebral adyacente. Microscópicamente, 
está compuesto de epitelio escamoso maduro formando pseudopapilas y estroma anastomoso 
fibrovascular, sin empalizada periférica ni retículo estrellado [1]. En lugar de presentar 






Figura 2: Craneofaringioma papilar. Epitelio característico escamoso maduro que forma 
pseudopapilas debajo del tejido subyacente. Fuente: Karavitaki, N [13]. 
En los CFP las mutaciones BRAF V600E (mutación que se encuentra en el 7% de la totalidad 
de cánceres) fueron detectadas en el 90% de los casos [14]. BRAF es un protooncogen que 
está envuelto en la señalización del factor de crecimiento y su regulación, por lo que su 
mutación supone la activación de la vía de señalización de la proteína quinasa activada por 
mitógenos (MAPK), promocionando la proliferación celular y el crecimiento del tumor [17]. 
Los ensayos de nuevas terapias dirigidas se basan en la biología de estos tumores [9]. 
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Tabla 1: Resumen de las diferencias principales entre CFA y CFP. Fuente: elaboración 
propia, a partir de los datos proporcionados por Müller, HL [8]. 
 CF adamantinomatoso CF papilar 
Edad  5-15 años, y a los 45-60 años 40-55 años 
Origen celular Remanentes embrionarios del 
epitelio de la bolsa de Rathke 
(teoría embrionaria) 
Metaplasia de células escamosas epiteliales 
de la parte del estomodeo que contribuye a 
la mucosa bucal (teoría metaplásica) 
Apariencia en 
RMN 
Forma de coliflor, “regla de los 
90”, con calcificaciones 
Mayoritariamente sólidos, raramente 
quísticos, sin calcificaciones 
Sintomatología  Discapacidad visual, dolor de 
cabeza, deficiencias endocrinas 
Dolor de cabeza, síntomas hipotalámicos y 
alteraciones psiquiátricas 
Genética Mutación del gen CT-NNB1 
(codifica ß-catenina), resulta en 
la activación de la vía WNT 
Mutación del gen BRAF/V600E (codifica 
factor de crecimiento), resulta en la 
activación de vía de señalización MAPK 
 
Tabla 2: Comparativa de características histológicas de los subtipos de craneofaringiomas. 







Epitelio Adamantinomatoso Escamoso 
Queratina Queratina “húmeda” Células queratinizadas 
Células mucinosas + +++ 
Células ciliadas ø + 
Estroma hialinizado ø +++ 
Calcificación +++ + 
Necrosis +++ ø 
Colesterol +++ + 
 
2.1.3. Patogénesis 
Encontramos dos teorías que podrían explicar la patogénesis del craneofaringioma, cada 
una aplicándose a un subtipo histológico. Pueden ser, o restos epiteliales o áreas de 
metaplasia escamosa. En cualquier caso, el origen de los CF se encuentra íntimamente 
relacionado con la embriología de la hipófisis. Por un lado, la teoría embriogénica sugiere 
que los CFA provienen de los remanentes epiteliales del conducto craneofaríngeo de la bolsa 
de Rathke; y, por otro lado, la teoría metaplásica propone que los CFP ocurren a partir del 
resultado de la metaplasia de los restos de células escamosas epiteliales de la parte del 
estomodeo que contribuye a la mucosa bucal [18].  
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2.1.4. Manifestaciones clínicas 
Las manifestaciones clínicas del craneofaringioma pueden variar desde un estado 
asintomático hasta un amplio espectro de síntomas neurológicos, psicológicos, visuales y 
endocrinos [19]. Los CF, en su etapa inicial de desarrollo, normalmente aparecen silentes y 
sin clínica, lo que hace que sean diagnosticados cuando el tamaño sea grande y cause 
síntomas asociados con la compresión de estructuras adyacentes [14]. Las secuelas 
sistémicas y el pronóstico visual están estrechamente relacionados con la proximidad del 
tumor a las estructuras vitales circundantes [20]. Aunque el crecimiento de los CF parezca 
lento, su localización les permite ser amplios en el momento del diagnóstico, extendiéndose 
supero-posteriormente dentro del tercer ventrículo e hipotálamo, comprimiendo supero-
anteriormente los nervios ópticos, e inferiormente la glándula pituitaria, perjudicando todas 
sus respectivas funciones [16]. La proximidad potencial del craneofaringioma a estas 
estructuras cerebrales tan vitales, y el consecuente efecto en la presión intracraneal, definen 
la multiplicidad de manifestaciones clínicas visuales, endocrinas, metabólicas, psicosociales 











Ilustración 1: Localización del craneofaringioma, en corte cerebral sagital. Señalado con 
líneas blancas punteadas, el posible origen de este tumor. Fuente: Müller, HL [8]. 
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La duración de los síntomas desde su aparición hasta el momento del diagnóstico varía desde 
una semana hasta 372 meses [21], aunque en aquellos pacientes con discapacidad visual 
mayor y más temprana se haría más fácilmente detectable la valoración [6]. Siendo muy 
variables en tamaño y extensión, estos tumores producen síntomas y signos muy diferentes, 
dependiendo de la dirección de crecimiento y el grado de compresión o distorsión de las 
estructuras a las que afecta. [22]. Según Garnett [18], podemos distribuir la clínica del 
craneofaringioma en tres diferentes bloques: 
- Hipertensión craneal: cursaría con dolor de cabeza, náusea y vómitos, ya sea por el 
efecto masa del propio tumor o por hidrocefalia secundaria causada por obstrucción 
del foramen de Monro, del tercer ventrículo, o del acueducto de Silvio. 
- Disfunción endocrina: generaría hipotiroidismo, hipotensión ortostática, baja 
estatura, diabetes insípida, hiperprolactinemia, impotencia y amenorrea. No obstante, 
también puede provocar una exageración de la función endocrina, produciendo 
pubertad precoz en niños y obesidad en adultos. 
- Alteración visual: por compresión de la vía óptica (quiasma, nervio óptico, cintillas 
ópticas) puede producir alteraciones campimétricas. Clásicamente produce una 
hemianopsia bitemporal, pero también hemianopsia homónima u otros escotomas, 
atrofia óptica, papiledema, e incluso perdida de visión permanente. Además, puede 
presentar diplopía por la alteración de la función motora de pares craneales III, IV y 
VI, por la invasión de los senos cavernosos [5]. El déficit neurológico y la 
discapacidad visual con la que cursa el CF está asociado a un mayor tamaño de tumor 
y a un índice menor de supervivencia a los 10 años [10]. 
Tabla 3: Manifestaciones clínicas del craneofaringioma en porcentaje de frecuencia según 
la edad del paciente. Fuente: elaboración propia, a partir de los datos proporcionados por 
Hoffman, A [23]. 
Síntomas en niños Síntomas en adultos 
Dolor de cabeza (68%) Discapacidad visual (40-84%) 
Discapacidad visual (55%) Irregularidades menstruales (57%) 
Fallo en el crecimiento (36%) Dolor de cabeza (56%) 
Náuseas (34%) Pérdida de energía (32-48%) 
Déficit neurológico (23%) Náuseas y vómitos (26%) 
Polidipsia/ poliuria (19%) Letargia (26%) 
Ganancia de peso (16%) Ganancia de peso (13-15%) 
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Los déficits hormonales del craneofaringioma son mucho más pronunciados en los adultos, 
y son causados frecuentemente por disturbios en el eje hipotálamo-pituitario que afecta a la 
secreción de GH, gonadotropinas, ACTH y TSH. Según Müller [1], en el momento del 
diagnóstico, de un 40 a un 87% de pacientes presentan al menos un déficit hormonal y algún 
otro síntoma endocrino, como diabetes insípida neurohormonal. Este tipo de diabetes es el 
resultado de la compresión del CF al núcleo subtalámico, o a la parte superior del tallo 
hipofisario; y suele aparecer más comúnmente como complicación postquirúrgica [14]. 
Otras manifestaciones menos frecuentes pueden incluir disfunción motora (hemi o 
monoparesia), convulsiones, síndrome de secreción inapropiada de ADH, alucinaciones, 
pérdida de oído, anosmia, fotofobia, hiperfagia, poliuria y polidipsia [5], síndrome de Weber 
y síndrome de Wallemberg [2]. En los pacientes con CF pueden estar presentes cambios 
neuropsiquiátricos como la pérdida de memoria a corto plazo por la compresión de los 
cuerpos mamilares, o cambios de comportamiento y labilidad emocional [14]. 
 
2.1.5. Diagnóstico 
El diagnóstico de sospecha del craneofaringioma se basa en los hallazgos clínicos y 
radiológicos, posteriormente confirmados con el estudio histopatológico y con técnicas de 
inmunohistoquímica [5]. En la consulta, el diagnóstico típico debe incluir el historial familiar 
del paciente, evaluación bioquímica y valoración con imágenes neurorradiológicas [8]. 
2.1.5.1. Pruebas de imagen 
Los CF son lesiones que aparecen en la zona sellar o parasellar, típicamente calcificados, 
sólidos o quísticos con una compleja apariencia lobular [24]. Tanto la resonancia magnética 
(RMN) como la tomografía computerizada (TC) son las pruebas gold standard para el 
diagnóstico del CF y pueden evaluar el tamaño de las lesiones, oscilando entre 2 y 4 cm. En 
el 58-76% de los casos [1], e incluso pueden guiar a la toma de decisiones quirúrgicas [25].  
La RMN es la prueba de elección para investigar la región sellar, por su gran sensibilidad y 
porque permite separar el tejido normal del patológico, definiendo sus componentes sólidos, 
quísticos, hemorrágicos o lipídicos [5]. Podemos encontrar edema en el parénquima cerebral 
adyacente extendiéndose por las vías ópticas, proporcionándonos datos muy útiles para 
distinguir el craneofaringioma de otro tumor parasellar [2]. Además, se utiliza la tomografía 
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computerizada limitada a la zona sellar y excluyendo áreas orbitales para una mejor 
determinación de las calcificaciones dentro del tumor. La RMN antes y después de la 
aplicación de galodinium es la prueba de imagen estándar para la detección de CF. Es de 
suma importancia ver si el tumor involucra estructuras como el tercer ventrículo, cuerpos 
mamilares o el hipotálamo, ya que se relacionan con un pronóstico menos favorable [7]. 
 
Figura 3: Cortes coronal (A) y sagital (B) en RMN T2, y transversal (C) en TC de CFA. En 
(A), con flechas, las partes sólida y cística del tumor. En (B), el hipotálamo y los cuerpos 
mamilares no son visibles (flecha negra). Fuente: Jensterle, M [16]. En (C) estructura cística 
calcificada en la región suprasellar, junto a hidrocefalia. Fuente: Garnett, MR [18] 
2.1.5.2. Pruebas complementarias 
Además de la inmunuhistoquímica y de las pruebas de imagen, sería necesaria una 
evaluación bioquímica y endocrina, así como una valoración visual [11]. Para analizar 
completamente el hipotálamo-hipófisis se utilizan determinaciones basales de hormona de 
crecimiento y factor de crecimiento insulínico tipo 1 (GH/IGF-1), hormona luteinizante 
(LH), hormona folículo estimulante (FSH), estradiol, testosterona (en hombres), 17-ß-
estradiol (en mujeres), prolactina, hormona estimulante de la tiroides y T4 libre (TSH/T4L), 
hormona adrenocorticotropa (ACTH) y cortisol [5, 6]. Incluso, se pueden completar estudios 
de la medición de la edad ósea, diuresis y osmolaridad sanguínea y urinaria [7]. 
 La evaluación oftalmológica puede condicionar la gravedad y el tipo de abordaje a realizar 
en el paciente, e incluye la agudeza visual (AV), el campo visual (CV), así como la 
visualización de los discos ópticos. La evaluación del CV continúa siendo un instrumento 
diagnóstico de gran utilidad en la detección de lesiones de la vía óptica, lo que indirectamente 
nos orienta en el diagnóstico topográfico del craneofaringioma. Su importancia es tal que en 
   A B C 
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muchas ocasiones, el primer signo que encontramos en una patología cerebral es un defecto 
campimétrico característico [26]. Otras pruebas por realizar son la agudeza visual mejor 
corregida (AVMC), examen fundoscópico y Tomografía de Coherencia Óptica (OCT). El 
diagnóstico y tratamiento de estas lesiones requiere un enfoque interdisciplinario que cuente 
con la participación de radiólogo, oftalmólogo, endocrinólogo y neurocirujano [14]. 
2.1.5.3. Diagnóstico diferencial 
A la hora de buscar posibles diagnósticos diferenciales del craneofaringioma, podemos 
dividirlo en cuatro categorías. Pueden ser: anomalías congénitas como un quiste 
epidermoide, quiste aracnoideo o quiste hendido de Rathke; procesos infecciosos o 
inflamatorios, como granuloma eosinofílico, sarcoidosis, sífilis o tuberculosis; 
malformaciones vasculares, como aneurismas de la carótida interna o de la arteria 
comunicante anterior; u otros tumores sellares [27]. La diferenciación entre tumores císticas 
de la región selar-suprasellar es complicada, por sus similitudes clínicas, radiológicas e 
incluso histopatológicas. La semejanza del CF con el quiste hendido de Rathke es tan fuerte 
que diferenciarlos será solo posible haciendo un examen inmunohistoquímico 
postquirúrgico [14].  
Tabla 4: Síntomas clínicos, disfunción endocrina y rasgos característicos en RMN de las 
distintas lesiones císticas selares y suprasellares. Fuente: Andrysiak-Mamos, E [14]. 






Craneofaringioma Dolor de cabeza, deterioro del 
campo visual, amenorrea 
secundaria, obesidad, deterioro 
de memoria, trastorno del ritmo 
circadiano, poliuria, polidipsia. 
Insuficiencia de todos los 
ejes, hiperprolactinemia, 
diabetes insípida. 
Tamaño de la lesión > 20 
mm, calcificaciones 
dentro, compresión de 
estructuras, componentes 
sólido-quísticos. 
Quiste de Rathke 
hendido 
Dolor de cabeza, deterioro del 
campo visual, amenorrea 
secundaria, impotencia, 
disminución de la líbido. 
Insuficiencia de todos los 
ejes, hiperprolactinemia. 
Posible coexistencia con 
adenoma. 
En lóbulo intermedio, <20 
mm, nódulo dentro del 
quiste imagen “en cáscara 
de huevo”. 
Quiste aracnoideo  Dolor de cabeza, alteración del 
campo visual, pérdida de la 
libido, infertilidad, amenorrea 
secundaria, depresión. 
Insuficiencia de todos los 
ejes hormonales, a 
menudo subclínico. 
Lesión en forma de globo 




Dolor de cabeza, discapacidad 
visual. 
Posible hipopituitarismo. Masa lobulada con 
densidad similar al líquido 
cefalorraquídeo. 
Xantogranuloma  Dolor de cabeza, discapacidad 
visual. 
Posible hipopituitarismo 
en algunos ejes 
hormonales. 
La diferenciación de otras 




El tratamiento del craneofaringioma debe estar centrado en la supervivencia, la 
prevención de recurrencias, la minoración de la enfermedad significativa, la reducción 
morbilidad relacionada con el tratamiento, y la preservación de la calidad de vida [2]. La 
cirugía, en la gran mayoría de los casos, es el tratamiento de elección, con objeto de resecar 
la mayor parte de la masa tumoral y reducir los síntomas compresivos [5]. Las estrategias de 
tratamiento actuales van desde estrategias radicales como la resección total (GTR, gross-
total resection) hasta abordajes limitados centrados en la preservación de la integridad 
hipotalámica-visual y la calidad de vida después del tratamiento [8]. Además, se realizará 
una cirugía de emergencia si hay indicación de descompresión quirúrgica urgente, como 
puede ser hipertensión intracraneal o pérdida total de visión [8]. Debido a su complejidad 
anatómica, una decisión a priori con respecto a la radicalidad de la resección del tumor debe 
tener en cuenta tanto los riesgos como los beneficios para cada paciente [11]. Por ello, el 
tratamiento se deberá adecuar a cada situación clínica específica y dependerá de la edad del 
paciente, el estatus endocrinológico y la morfología y consistencia del tumor [28].  
2.1.6.1. Resección quirúrgica completa o subtotal 
Para abordar quirúrgicamente el craneofaringioma, nos topamos con el dilema de la 
GTR, que evita más recurrencias, pero implica mayor riesgo de morbilidad; y la resección 
subtotal, que pretende preservar las estructuras hipotalámicas, pero conlleva mayores 
recurrencias, traduciéndose en un incremento de las reintervenciones quirúrgicas (21%), de 
RT adicional (33%), y/o de alteraciones hipotalámicas (48%) [29].  
Una GTR segura continúa siendo el objetivo en tumores que pueden resecarse por completo 
sin daño neurovascular ni deterioro visual [10]. En cambio, en casos de grave afectación 
hipotalámica, se aplicaría resección limitada y radioterapia focalizada [30]. Si nos fijamos 
en la tabla 5 podemos ver que el abordaje quirúrgico del craneofaringioma cambiará en 
función de si el craneofaringioma está favorablemente localizado, en cuyo caso se haría GTR 
con preservación de la función visual, hipotalámica y pituitaria (Tipo 0 y Tipo 1); o si no lo 
está, donde una resección neuroquirúrgica completa no estaría recomendada debido al 
elevado riesgo de secuelas severas (Tipo 2) [28]. Esta decisión es aún controvertida, siendo 
la afectación del hipotálamo lo que marca esta favorabilidad de localización, y por tanto su 
tratamiento.  
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Tabla 5: Clasificación del craneofaringioma según el grado de afectación del hipotálamo, y 
su correspondiente tratamiento. Fuente: elaboración propia, a partir de las ilustraciones de 
Müller, HL [8] y los datos proporcionados por Puget, S [25] y Erfurth, EM [31]. 










No se evidencia 
afectación del CF al 
hipotálamo en RMN, ni 











GTR con preservación 









 El CF empuja o 
comprime el hipotálamo 
anterior hacia los cuerpos 
mamilares, porque se ha 
desarrollado a nivel del 
infundíbulo y se ha 
extendido en la silla 
turca, o porque se ha 
desarrollado por 




GTR por abordaje 
transcraneal con 
asistencia endoscópica 
para CF que se 
desarrollan en el tercer 
ventrículo, o por AEE si 












El CF disloca o 
distorsiona el HT y los 
cuerpos mamilares, 





Resección subtotal y 
radioterapia adyuvante. 
En estos casos, GTR 
por AEE no es 
recomendada, porque es 
muy difícil preservar 




AEE: abordaje endoscópico endonasal CF: craneofaringioma, GTR: gross-total resection 
(resección total), HT: hipotálamo, RMN: resonancia magnética. 
 
La supervivencia a 10 años es del 62-100% en pacientes sometidos a GTR, del 86% en 
aquellos con resección parcial y de un 74-100% con radioterapia adyuvante [7]. Cuando la 
resección es parcial o subtotal la frecuencia de recidiva es del 90-100% a los 10 años, 
reduciéndose hasta el 10-63% si se asocia radioterapia, siendo muy similar a la observada 
tras la GTR [5]. 
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El tratamiento quirúrgico de estos tumores sigue siendo una de las neurocirugías más 
desafiantes por sus complejas y variables relaciones topográficas, con estructuras neurales y 
vasculares cruciales como el quiasma óptico, el hipotálamo, el tercer ventrículo y los vasos 
del polígono de Willis [16]. Asimismo, la adherencia de este tumor a estructuras tan críticas, 
con frecuencia limita la habilidad del cirujano para resecar completamente la lesión, 
exponiendo al paciente a un alto riesgo de recurrencias [16].  
2.1.6.2. Tratamiento de las recurrencias 
La tasa media de recurrencia del CF se encuentra entorno al 65%, siendo la gran mayoría 
en los primeros 10 años después de la operación. El principal factor de riesgo para la 
recurrencia es la presencia de restos tumorales tras la primera intervención [5], ya que 
pueden aparecer incluso de pequeños islotes de células de craneofaringioma en el tejido 
cerebral gliótico adyacente al tumor, que podría permanecer incluso después de la GTR [32]. 
Para la profilaxis de futuras recurrencias de lesiones sin exición radical, la radioterapia o la 
cirugía con bisturí de rayos gamma podrían ser efectivas [14]. Como el CF es conocido por 
recurrir con frecuencia, la radiación posoperativa se ha convertido en parte del tratamiento 
estándar, demostrando una óptima supervivencia libre de progresión. La dosis de radiación 
no ha sido establecida, aunque habitualmente se emplean 45-55 Gy en fracciones diarias de 
1,8-2 Gy, cinco días a la semana durante seis semanas, para minimizar la toxicidad sobre la 
vía óptica [5].  
2.1.6.3. Tratamiento endocrinológico y visual 
Además de la complejidad del tratamiento quirúrgico y radioterápico, es esencial entender 
la necesidad de una terapia hormonal sustitutiva de por vida en el manejo del CF tras la 
operación, debido a las deficiencias endocrinológicas creadas en el eje hipotálamo-pituitario. 
Una de las complicaciones más temidas del craneofaringioma es la Obesidad Hipotalámica 
(OH), que también debe ser tratada con estimulantes como los derivados de las anfetaminas 
metilfenidato y agentes que modulan la sensibilidad a la insulina [8]. 
En cuanto al tratamiento de las manifestaciones oftalmológicas que se producen en el 
craneofaringioma, se ha propuesto un método de rehabilitación visual para pacientes con 
hemianopsias homónimas. Consiste en la adaptación de un prisma de 30-40 dioptrías 
prismáticas en los segmentos superior e inferior de la gafa en el ojo del lado afecto. Se induce 
 XVII 
una extropía periférica y una expansión del CV periférico de 15-20º, lo que les hace más 
conscientes de objetos u obstáculos presentes en el escotoma hemianópsico [26]. 
2.1.6.4. Terapias alternativas  
Debido a la gran variedad de efectos en la morbilidad por la resección de este tumor, se está 
incitando la demanda de terapias alternativas a la cirugía [16]. Müller et al [8], nos informan 
acerca la terapia intracística con interferón-! como alternativa a la resección quirúrgica en 
pacientes bien seleccionados con CFA pura o principalmente monocístico. Esta terapia 
proporciona la mejor relación beneficio-riesgo, pero está limitada a la porción cística, sin 
efecto en componentes sólidos. Los avances más recientes del tratamiento del CF se han 
enfocado en minimizar la toxicidad derivada del tratamiento y con ello las secuelas 
endocrinológicas y visuales. Estas nuevas técnicas comprenden radioterapia conformada 
tridimensional (3D-RTC); radioterapia de intensidad modulada (IMRT); radioterapia 
esteroatáxica fraccionada (RTEF); o terapia con haces de protones (PBT) [16, 10]. 
 
Figura 4: Ejemplo de plan de dosis en iPlan (BrainLab) para IMRT de un craneofaringioma, 
con TC coronal, axial y sagital superpuesta en RMN con realce de gadolinio (Gd). Los 
globos oculares, el quiasma óptico, los nervios y los tractos y el tronco encefálico se 
describieron y definieron como órganos en riesgo. Fuente: Astradsson, A [33]. 
Estudios recientes han identificado como candidatos potenciales para el desarrollo de 
terapias dirigidas a las mutaciones genéticas de las vías de señalización del CFA y CFP [11], 
ya que ofrecen la posibilidad de una terapia farmacéutica dirigida a estas vías patógenas, lo 
que podría disminuir la probabilidad de recurrencia y posiblemente el tamaño del tumor 
inicial [34]. La base genética de los CFP, al situarse en el gen BRAF, sugiere que los 
pacientes con este tipo de tumor se podrían beneficiar inmediatamente con inhibidores de 
activación de la vía de señalización MAPK como vemurafenib y dabrafenib [35].  
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Se han documentado informes de casos en los que se ha demostrado eficacia sostenida en el 
tratamiento combinado de trametenib (inhibidor de MEK, utilizado para la inhibición de la 
vía de señalización MAPK) y dafrafenib en pacientes con CFP recurrentes, ya que reducen 
el índice de proliferación celular e incrementan la apoptosis de células tumorales [36, 8]. En 
2015, Brastianos et al. [35], a través de su estudio, informaron de una regresión considerable 
de recurrencias en el CF con este tratamiento combinado, haciendo que, a solo 35 días de 
iniciar la terapia, el volumen del tumor se redujera un 85% [35]. En la actualidad existen 
estudios en fase II para el uso de fármacos como Vemurafenib y Cobimetinib (inhibidor de 
MEK) para este mismo tipo de variante histológica [7]. Estudios adicionales futuros que se 
involucren en estas vías de señalización proporcionarían un camino menos agresivo que la 
cirugía y la RT, y posiblemente mejores resultados neuroendocrinos y metabólicos [10]. 
 
2.1.7. Morbilidad 
A pesar de que la tasa de supervivencia global del craneofaringioma es muy alta, la tasa 
de morbilidad es igualmente alta; ya que encontramos severas consecuencias 
neuroendocrinas, deterioro de la función social y física, así como un impacto notablemente 
negativo en la calidad de vida [11]. Las secuelas a largo plazo del CF no solo están asociadas 
al daño de estructuras neuronales críticas del primer tumor o del recurrente, sino también a 
los efectos adversos de las intervenciones quirúrgicas [16]. Si son debidas al propio tumor, 
serán debidas al efecto masa hacia áreas adyacentes; y si son producidas por el tratamiento, 
serán el resultado de las múltiples lesiones cerebrovasculares [11].  La calidad de vida 
reducida y problemas neurofisiológicos es prevalente en un 60% de los CF [31]. Las 
consecuencias a largo plazo pueden ser endocrinas, metabólicas, visuales y neurológicas. 
Las deficiencias endocrinas potencialmente mortales que requieren terapia de reemplazo 
diaria son el hipotiroidismo central, la insuficiencia suprarrenal y la diabetes insípida [8]. 
Después de la cirugía, los pacientes con CF pueden presentar un déficit hormonal único o 
múltiple que requiera terapia sustitutiva [7].Como es de esperar por la insuficiencia global 
de la secreción de hormonas como GH, ACTH, TSH o ADH, un 61% de los pacientes adultos 
desarrollan panhipopituitarismo [37]. La diabetes insípida con una sensación alterada de la 
sed confiere un riesgo significativo de desequilibrio electrolítico grave y es una de las 
complicaciones más difíciles de manejar [32].  
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También hablamos de consecuencias metabólicas porque se daña la región posterior del 
hipotálamo, lo que conlleva obesidad hipotalámica (OH). Aunque hoy contamos con un plan 
de tratamiento muy cuidado, existe un riesgo elevado de obesidad postoperatoria, incluso en 
casos de resección subtotal [38]. Debido a deficiencias en la regulación de la saciedad, el 
gasto de energía y la producción simpática central, los pacientes con CF que tienen síndrome 
hipotalámico típicamente desarrollan este modelo de obesidad [8]. Según los ensayos 
publicados hasta ahora, ninguna terapia bariátrica o farmacológica para la OH en pacientes 
con craneofaringioma ha demostrado ser efectiva  [10].  
Además, aparecen consecuencias visuales como la pérdida de agudeza visual, defectos del 
campo visual, papiledema o atrofia del nervio óptico [39], aunque el riesgo de alteraciones 
visuales postquirúrgicas se asocia más a los CF localizados en el área prequiasmática [7].  
Aquellos pacientes con craneofaringioma con invasión hipotalámica presentan una 
reducción de la materia gris y blanca de las zonas frontales y límbicas del cerebro, que son 
las encargadas de la memoria verbal, la atención y el control de impulsos [7]. Por ello, la 
morbilidad del CF también incluye disfunción cognitiva con déficit de atención, deterioro 
de la memoria y de la velocidad de procesamiento. La calidad de vida de estos pacientes se 
ve notablemente afectada, principalmente por la discapacidad física pero también por las 
dificultades en el funcionamiento social [16]. Al verse tan comprometida la función 
neuropsicológica tras la cirugía, aparecen otras consecuencias como bajo rendimiento 
académico y laboral, empeoramiento de las relaciones sociales o imagen propia alterada 
[32]. Es más, se reduce tanto el funcionamiento emocional y social, que los pacientes con 
craneofaringioma evalúan su estatus psicosocial peor que su salud física [10]. 
Debido a que la afectación inicial del tumor, especialmente sobre las estructuras 
hipotalámicas posteriores, tiene un efecto a priori en el curso clínico, el craneofaringioma 
debe ser reconocido como una enfermedad crónica. La mayoría de las complicaciones del 
CF, incluyendo algunas que son irreversibles, pueden ser tratadas con medicación y cuidado 
psicológico y emocional. Como cualquier enfermedad crónica, requiere monitorización 
continua de las consecuencias y de los recursos médicos para el tratamiento, con el fin de 
que se provea una calidad de vida óptima [1].  
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2.2. NEUROANATOMÍA 
Para entender la clínica del craneofaringioma es esencial conocer los aspectos 
embriológicos y su consecuente anatomía. Debido a que el CF se desarrolla a partir de restos 
embrionarios de la hipófisis, se situará alrededor de la silla turca [11]. Pueden limitarse a 
esta parte o pueden extenderse a través del diafragma selar y comprimir la vía óptica, la 
protuberancia y el tercer ventrículo [19]. Comprender con exactitud esta localización y la 
que extienden al invadir localmente estructuras, nos ayudará a explicar la sintomatología del 
paciente. Por ello, en este segundo punto de la introducción, definiremos la embriología de 
la localización y la anatomía sobre la que se asienta el craneofaringioma. 
 
2.2.1. Embriología 
Hacia la tercera semana de gestación, el estomodeo primitivo (porción del ectodermo 
que terminará formando la cavidad bucal) presenta una invaginación ectodérmica, la cual 
originará el canal craneofaríngeo [15]. Como su propio nombre indica, el craneofaringioma 
aparece en este canal craneofaríngeo, que es el que conecta el estomodeo del ectodermo con 
la bolsa de Rathke evaginada [2]. Por su parte, la bolsa de Rathke es una invaginación de la 
hoja ectodérmica general del embrión que, en la cuarta semana de gestación, contacta con el 
infundíbulo originando el parénquima de la neurohipófisis [40]. En condiciones normales, 
hacia la sexta semana de gestación, el canal craneofaríngeo degeneraría, persistiendo solo su 
extremo anterior, el cual daría origen a la adenohipófisis [15]; pero en el caso del 





Ilustración 2: Desarrollo hipofisario con persistencia de esbozos ventrales del canal 
craneofaríngeo para la formación del CF. Fuente: Schmidt, T [15]. 
Cuando el lumen de la bolsa de Rathke forma una hendidura que no retrocede, se produce 
un espacio lleno de líquido entre la pars nervosa y el ectodermo [14]. Es entonces cuando 
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las células de la pared anterior y posterior de la bolsa de Rathke dan lugar a la glándula 
pituitaria anterior y a la pars intermedia respectivamente. Por tanto, podemos presuponer 
que, el craneofaringioma, debido a la embriología de la que proviene (Ilustración 3.A), 





Ilustración 3:  Dibujo esquemático de embriología de bolsa de Rathke y conducto 
craneofaríngeo en corte sagital, en estado de embrión de seis semanas en imagen (A) y en 
estado completamente desarrollado en imagen (B). Fuente: Requejo, F [41]. 
 
2.2.2. Región sellar y suprasellar 
Es esencial entender que, debido a la proveniencia embriológica del craneofaringioma, 
el contenido afectado será el que se encuentre alrededor de lo que en un momento 
determinado fue la bolsa de Rathke [42]. Las regiones sellar y suprasellar comprenden un 
complejo anatómico que representa una encrucijada de importantes estructuras adyacentes, 
como la hipófisis, el tercer ventrículo o el quiasma óptico [11]. Se llama así por estar 
compuesta de la silla turca, una depresión en la región posterior del hueso esfenoides en cuyo 







Ilustración 4: Corte sagital del encéfalo, que muestra el lugar en el que se forman los 
craneofaringiomas. Fuente: NIH, National Cancer Institute, Visuals Online [44].  
A ambos lados de la silla turca se localizan los senos cavernosos, que son espacios venosos 
multitabicados que rodean la hipófisis y que contienen los nervios craneales III, IV, V1 y V2 
y VI. Además, el quiasma óptico se sitúa también sobre la silla turca, aunque existen 
variaciones anatómicas que podrían tener implicaciones en la clínica, como quiasmas 
prefijados o postfijados [45]. Los craneofaringiomas se localizan o bien encima de la silla 






Ilustración 5: Corte coronal del encéfalo, que muestra el lugar en el que se forman los 
craneofaringiomas. Fuente: NIH, National Cancer Institute, Visuals Online. [44]. 
 
2.3. VÍA ÓPTICA 
La vía óptica está compuesta por una red de neuronas que comienzan en la retina y se 
extienden hasta el lóbulo occipital, incluyendo el nervio, el quiasma y las radiaciones ópticas 
[46]. Los segmentos intracraneales de ambos nervios ópticos convergen formando el 
quiasma óptico [47], donde las fibras nasales (que representan el campo visual temporal) 
cruzan hacia el lado contralateral, y las fibras temporales (campo visual nasal) continúan 
posteriormente a lo largo de la porción ipsilateral del quiasma óptico [46, 48]. 
Posterior al quiasma óptico, los tractos o cintillas ópticas se componen de fibras temporales 
ipsilaterales y fibras nasales contralaterales, extendiéndose hasta el cuerpo geniculado lateral 
(CGL), en el tálamo posterior [46]. Tras hacer sinapsis en este núcleo talámico, las fibras 
pasan posteriormente hacia la corteza visual en el lóbulo occipital, haciendo que las fibras 
superiores transmitan información de los campos inferiores y viceversa. Las cortezas 
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visuales de ambos hemisferios se relacionan a través del cuerpo calloso, para así poder 
comparar y relacionar las informaciones visuales creando la visión estereoscópica [49]. 
 
Ilustración 6: Vía óptica. Fuente: Desarrollo Visual [49].  
 
2.3.1. Lesiones de la vía óptica 
Los trastornos de la vía óptica se manifiestan por defectos en el campo visual (CV) que 
permiten identificar la localización de una lesión a nivel cerebral [26]. En el examen del CV 
aparecen, si hay anomalías, áreas que presentan una disminución de la sensibilidad de la luz, 
los escotomas [50]. Son zonas de déficit visual dentro de un CV, pudiendo ser relativos si 
hay disminución de sensibilidad en una zona, o absolutos si la zona es completamente ciega 
[26]. Los relativos a su vez pueden ser hemianopsia, una anomalía de la mitad de ambos CV; 
o cuadrantanopsia, una pérdida de un cuadrante en cada CV (nasal o temporal, superior o 
inferior). Éstas, a su vez, serán homónimas si afectan al mismo lado del CV de cada ojo 
(derecha o izquierda) en las lesiones retroquiasmáticas; o heterónimas si se afecta las mitades 
opuestas de ambos CV, en las lesiones quiasmáticas [50]. Las alteraciones campimétricas 
cambiarán en función del lugar en el que se encuentre situada la lesión [51], por lo que, a lo 
largo de toda la vía óptica, según Rojas [50] veremos los siguientes defectos: 
- Retina: creará defectos uni e ipsilaterales opuestos al área de retina afectada [46]. 
- Nervio óptico: creará escotomas centrales como defectos ipsilaterales (Ilustración 7.1) 
- Quiasma: a partir del mismo, los defectos serán bilaterales. Puede crear distintos 
defectos del CV dependiendo de en qué parte del quiasma se localiza la lesión: 
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o Si se ve afectado centralmente, dará alteraciones bitemporales (Ilustración 7.2.) 
§ Región inferior del quiasma comprimida (donde se localizan las fibras 
inferiores de la retina nasal): alteraciones bitemporales superiores. 
§ Región superior comprimida (donde se localizan las fibras superiores de 
la retina temporal): alteraciones bitemporales inferiores [45]. 
o Si se ve afectado lateralmente, dará alteraciones binasales: cuadrantanopsia 
homónima contralateral o hemianopsia heterónima binasal [45]. 
- Cintilla óptica: alteración homónima poco congruente contralateral. Las lesiones a partir 
de los tractos ópticos posteriores al quiasma darán defectos homónimos (Ilustración 7.4) 
- Cuerpo geniculado lateral: hemianopsias homónimas incongruentes y sectoranopsias. 
- Radiaciones ópticas: hemianopsias o cuadrantanopsias homónimas congruentes, 
aumentando la congruencia cuanto más posterior sea la lesión (Ilustraciones 7.5 y 7.6.). 
- Corteza visual: escotomas congruentes o alteración homónima congruente en la lesión 
total de la cisura calcarina, a veces con respeto macular (Ilustración 7.7.).  
 
Ilustración 7: Alteraciones campimétricas según la localización de la lesión en la vía óptica. 
Fuente: Medical Dictionary [52].  
Desde un punto de vista neurooftalmológico, los defectos del CV pueden clasificarse en 
prequiasmáticos (si afectan a retina, capa de fibras nerviosas o nervio óptico), quiasmáticos 
y postquiasmáticos (si afecta a tracto óptico, cintillas ópticas, CGL, lóbulos cerebrales).  
Los defectos prequiasmáticos son estrictamente unilaterales, no respetan el meridiano 
vertical y asocian una patología ocular habitualmente detectable en la exploración [26].  
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Las lesiones quiasmáticas poseen un extraordinario valor localizador [45]. Si aparece un 
tumor que comprime el quiasma, las fibras maculares se localizarán en su parte posterior, 
produciendo una hemianopsia bitemporal (Figura 5A). Si el tumor crece entre los dos nervios 
ópticos en la cara anterior del quiasma, los desplaza lateralmente, comprimiendo las fibras 
temporales y produciendo hemianopsia binasal (Figura 5B). Si el tumor crece posteriormente 
dañando el tracto óptico y comprimiendo el quiasma, dañará las fibras nasales de un ojo y 
las temporales del contralateral, produciendo hemianopsia homónima (Figura 5C) [46]. 
A. Hemianopsia bitemporal B. Hemianopsia binasal C. Hemianopsia homónima 
   
Figura 5: Defectos del campo visual en las lesiones quiasmáticas producidas por 
compresión de tumor observadas con la perimetría de Goldmann. Fuente: Chiu, EK [46]. 
Para distinguir entre las lesiones postquiasmáticas (sabiendo que todas producen por 
definición un defecto campimétrico homónimo [53]) estudiamos la congruencia, que es la 
similitud de localización, forma, tamaño y profundidad de las alteraciones campimétricas 
presentes en ambos ojos [26]. Si la lesión es congruente, se localizará en la corteza occipital; 
y si es incongruente, entre las cintillas, CGL o asa de Meyer [48, 53]. 
También estudiamos la motilidad ocular intrínseca porque las fibras pupilares dejan la 
cintilla óptica antes de alcanzar el CGL y por tanto a este nivel no se alterarán los reflejos 
pupilares. En cambio, una lesión en las cintillas ópticas sí que dará defecto pupilar aferente 
relativo (RAPD) al iluminar la hemirretina correspondiente a las fibras dañadas de cada ojo 
(pupila de Wernicke). Este defecto aparecerá en el ojo contralateral a la cintilla, ya que el 
CV temporal es un 60-70 % mayor que el nasal [26].  
Otra diferencia de la lesión en la cintilla es la atrofia óptica, porque la degeneración axonal 
retrógrada produce una atrofia óptica “en pajarita” contralateral a la lesión y atrofia óptica 
temporal homolateral [53]. Los defectos de la cintilla óptica se caracterizan por la siguiente 
triada: hemianopsia homónima incongruente, anomalías pupilares, y atrofia óptica [26]. Así, 
estas tres características serán las que definan si una hemianopsia homónima se debe a 
lesiones de la cintilla o a lesiones retrogeniculares. 
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2.3.2. Alteraciones de la vía óptica en el craneofaringioma 
Las alteraciones visuales se describen en más de la mitad de los pacientes con 
craneofaringioma [54]. La pérdida de la agudeza visual (AV) y de los CV representan hasta 
el 70% de las alteraciones visuales descritas [7], donde la hemianopsia bitemporal supone la 
mitad de los casos de los defectos del CV. Otros hallazgos oftalmológicos frecuentes en el 
craneofaringioma son el estrabismo, papiledema y la atrofia del nervio óptico, como 
consecuencia de la tensión craneal elevada por el efecto masa obstructivo del tumor [55].  
2.3.2.1. Pruebas oftalmológicas en el craneofaringioma 
La evaluación del campo visual (CV) es necesaria antes de la cirugía, ya que pueden 
condicionar la urgencia, el abordaje quirúrgico y la agresividad de la intervención. Se 
utilizan la perimetría cinética manual, que es más precisa para valorar el grado de 
congruencia de las lesiones retroquiasmáticas [56, 57], y la automática. Aunque las 
estrategias 24-2 SITA (analizador de campos Humphrey) y TOP (Octopus) [26] se 
consideran las pruebas estándar, la Tomografía de Coherencia Óptica (OCT) nos brinda una 
nueva posibilidad de seguimiento de estas patologías. Es una técnica no invasiva, sin 
contacto con el globo ocular, capaz de producir imágenes de cortes transversales de 
estructuras retinianas a partir de las cuales se pueden hacer estimaciones de su grosor [58]. 
Midiendo el tiempo que tarda el eco de la luz infrarroja retrodifundida [59] la OCT cuantifica 
el espesor de la capa de fibras nerviosas de la retina peripapilar (CFNR) y la de las células 
ganglionares (CG) maculares [27, 45].  
En el craneofaringioma también se deben incluir el examen de agudeza visual mejor 
corregida (AVMC), un examen fundoscópico, respuestas pupilares, examen motor ocular 
externo, biomicroscopía del polo anterior y posterior y electrorretinograma [60, 27, 61]. 
2.3.2.2. Defectos campimétricos 
El tipo y grado de discapacidad visual dependen en gran parte de la topografía anatómica 
del tumor con respecto a la distorsión del quiasma óptico [8], ya que su compresión directa 
es considerada la causa principal de la pérdida de visión en el craneofaringioma [62]. El daño 
es con frecuencia progresivo y puede acabar en ceguera permanente si la presión del quiasma 
no se alivia. Por esta razón, la presencia de alteraciones visuales se ha considerado indicación 
principal para el tratamiento de los CF [63].  
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El efecto de dos tipos de fuerza aplicadas al quiasma por el CF, presión y tracción, origina 
el defecto visual (Figura 6). Cuando el CF comprime el quiasma, hace que éste quede 
anteroposicionado y produzca síndrome de la unión del quiasma con las cintillas ópticas 
[26]. Estos CF retroquiasmáticos (Figura 6B) crean una hemianopsia homónima. Por el 
contrario, cuando el CF crece por debajo y estira al quiasma, hace que éste quede 
retroposicionado y produzca síndrome de la unión del quiasma con el nervio óptico [26]. 
Estos CF prequiasmáticos (Figura 6C) producen hemianopsia bitemporal [47]. 
 
Figura 6: Tipos de distorsiones patológicas del quiasma óptico causadas por el CF: quiasma 
normal en (A), comprimido en (B) y estirado en (C). Fuente: Prieto, R [47]. 
Los principales defectos del campo visual producido por el craneofaringioma son: [47, 62] 
a) Hemianopsia bitemporal: es el efecto neurooftalmológico más típico, por compresión 
central del CF en el quiasma, produce una interrupción del cruce de las fibras nasales.  
b) Hemianopsia bitemporal incompleta: el CF comprime el segmento del nervio óptico 
prequiasmático ipsilateral demasiado anterior como para afectar el cruce de las fibras 
retinianas nasales desde el ojo contralateral que no han cruzado al quiasma [57].  
c) Hemianopsia homónima: será del tracto óptico, si la hemianopsia es incongruente; y 
del quiasma posterior, si aparece empeoramiento de la AV asociado [57]. 
d) Hemianopsia binasal 
e) Cuadrantanopsia: si el CF está en la parte superior de las radiaciones ópticas, causará 
una cuadrantanopsia bitemporal inferior 
f) Escotoma: central o temporal, por compresión del ángulo quiasmático posterior. 
g) Ceguera: unilateral o bilateral 
h) Pleomorfismo: cambio de un tipo de defecto de CV a otro. 
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Tabla 6: Defectos del CV producidos por el CF y su porcentaje de frecuencia según los 
artículos de Prieto, R [47] y Chen, C [62]. 
DEFECTO DEL CAMPO VISUAL FRECUENCIA (%) 
[47] [62] 
Hemianopsia bitemporal 24% 44% 
Hemianopsia temporal unilateral 6% 14% 
Hemianopsia homónima 3,5% 5% 
Cuadrantanopsia  3% 
Escotoma central 0,6% 8% 
Ceguera 3,5%  
Pleomorfismo  31% 
   
2.3.2.3. Pérdida de agudeza visual 
La pérdida de AV es un síntoma que se encuentra con frecuencia en el momento de 
aparición de la clínica y puede permanecer sin cambios después de la operación, ya que el 
diagnóstico suele ser tardío [62]. Tras la cirugía mejora en el 46-66% de los casos en función 
de la extensión de la resección. Se ha asociado a radioterapia cuando la dosis diaria en el 
fraccionamiento excede 2 Gy [5]. Los pacientes con hemianopsia bitemporal pueden 
quejarse de pérdida de AV por falta de percepción de la profundidad, relacionado con el 
cruce de hemicampos bitemporales ciegos. Este cruce crea un área triangular completamente 








Ilustración 8: Pérdida visual de la fijación cercana por cruce de hemicampos temporales 
ciegos. Fuente: Chiu, CK [46]. 
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2.3.2.4. Defectos en la OCT 
La OCT puede cuantificar objetivamente el desgaste axonal causado por el CF cuando 
la pérdida de la capa de las fibras nerviosas y de células ganglionares maculares representan 
un signo precoz y típico de compresión de la vía óptica [27]. El valor del grosor de la capa 
está directamente relacionado con la pérdida de AV, así como con los defectos en el CV [64, 
61]. La medición selectiva de la capa de CG puede ser un parámetro útil para evaluar el daño 
inducido por la compresión del quiasma [65], lo que apoya una correlación con el tipo de 
defecto del CV [61]. El adelgazamiento de la capa está relacionado, tanto en ubicación como 
en gravedad, con la disminución de la sensibilidad del CV [59].  
Tabla 7: Correlación entre OCT con mapa de color de las CG, y el CV medido por perimetría 
en un paciente con craneofaringioma. Fuente: Mediero [61]. 
Ojo derecho Ojo izquierdo 
OCT CV OCT CV 
    
Los mapas de color de las células ganglionares (Tabla 7: OCT), reflejan una buena 
concordancia topográfica entre el daño del campo visual (Tabla 7: CV) y las áreas 
representadas en colores fríos (azul). Dado que los resultados de OCT son más objetivos que 
la campimetría, y dado que los protocolos maculares son más factibles que los protocolos 
del nervio óptico, estos mapas nos permiten complementar, aunque no reemplazar, las 
pruebas tradicionales que estiman el daño del campo visual [61]. 
La OCT puede servir como método objetivo para el diagnóstico, pero también como 
herramienta para evaluar el pronóstico de pacientes con lesiones quiasmáticas por CF [64]. 
El hecho de que se aceptara la relación entre la OCT y la pérdida de AV y CV incentivó la 
proposición de una nueva hipótesis que enlazara la presencia de pérdida axonal prequirúrgica 
con una menor posibilidad de recuperación visual postquirúrgica [59]. No solo puede 
predecir la posible reversibilidad de la discapacidad visual, sino que además proporciona 
información útil para guiar las decisiones quirúrgicas intraoperatorias [66].  
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Axones del campo temporal 
Aunque la restauración de la función visual después de la neurocirugía del craneofaringioma 
parece variable e impredecible, Danesh-Meyer et al [59] han demostrado que aquellos 
pacientes con pérdida prequirúgica de CFNR objetivamente medible debido a lesiones de 
compresión del quiasma, tienen menos probabilidades de recuperar la AV y el CV después 
de la cirugía. La explicación de este fenómeno está en que la compresión inicialmente 
conduce a una función deteriorada, que se refleja únicamente como daño del CV; pero si la 
presión continúa, se afectarán también las fibras nerviosas de la retina [61]. Los axones de 
las CG de la retina que se lesionan funcionalmente en el área del quiasma experimenten una 
fase inicial de lesión reversible, y una segunda fase irreversible de pérdida estructural celular 
que involucra el adelgazamiento del axón individual [59]. Por lo tanto, cualquier daño 
estructural detectado con OCT predice la existencia de una lesión duradera en el quiasma o 
tractos ópticos asociada a pérdida visual [66].  
2.3.2.5. Hallazgos fundoscópicos 
Si se eleva la presión intracraneal, se produce papiledema por obstrucción del flujo del LCR 
en el tercer ventrículo por el craneofaringioma [45]. Estos pacientes pueden desarrollar el 
síndrome de Foster-Kennedy, en el cual muestran inflamación del nervio óptico en un ojo y 
atrofia óptica en el otro ojo [46]. Si se produce compresión de larga evolución de la vía óptica 
por CF eventualmente aparecerá atrofia óptica por degeneración axonal retrógrada [26]. En 
aquellos con lesiones en la cintilla óptica se observa atrofia difusa o atrofia “en pajarita” del 
disco óptico contralateral (por lesión de las fibras nasales) y una palidez temporal del disco 
óptico ipsilateral (por lesión de las fibras temporales) [45]. La atrofia óptica en pajarita es 
una banda pálida horizontal central con respeto de los polos superior e inferior del disco 






Ilustración 9: Atrofia óptica “en pajarita” producida por lesión en las radiaciones ópticas. 
Fuente: “Atlas de Ofalmología Básica” [53] 
Axones del campo nasal 
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2.3.2.6. Otras alteraciones oftalmológicas 
Además de las alteraciones del CV y de la AV, los pacientes con lesiones compresivas 
del quiasma por craneofaringioma pueden tener disfunción oculomotora [46], apareciendo 
diplopia binocular vertical u horizontal. Puede ser causada por dos mecanismos: como el 
resultado de la compresión que se genera en los nervios motores oculares, dada la 
proximidad de los senos cavernosos; o bien, por el fenómeno de deslizamiento de 
hemicampos producido por las alteraciones campimétricas, que conlleva diplopia 
intermitente [45]. Si es por extensión directa del CF hacia el seno cavernoso, con los PC III, 
IV, V1 y VI, podría ocurrir proptosis secundaria a la obstrucción vascular [60]. El nervio que 
con más frecuencia se afecta es el III PC, y dentro de éste, las fibras del elevador del párpado 
superior [45]. 
 
Figura 7: Parálisis del III PC con ptosis por afectación del músculo elevador del párpado. 
Fuente: Ortiz-Pérez [45]. 
En el craneofaringioma también puede darse una interrupción de la fusión con obstrucción 
visual unilateral, que a menudo revela una tendencia de los ojos a desviar la alineación, 
denominándose foria [46]. Otra alteración visual que se puede producir en estos pacientes es 
la fotofobia, debido a posibles mecanismos patogenéticos como las terminaciones 
hipersensibles del trigémino. Gittinger [67] postuló que los pacientes que tenían dañado el 
eje hipotálamo hipofisario podrían experimentar fotofobia secundaria al fenómeno de 
“deslumbramiento central”.  
En el craneofaringioma es frecuente encontrar nistagmo see-saw, donde un ojo se eleva y se 
intorsiona, mientras que el otro se deprime y se extorsiona [46]. No se conoce con exactitud 
la patogenia, pero se piensa que puede estar relacionado con las alteraciones perceptuales 
producidas por la hemianopsia [45]. Cuando existe una implicación del núcleo intersticial 
de Cajal o de estructuras adyacentes al tronco del encéfalo, se puede producir un tipo de 
nistagmo poco frecuente conocido como nistagmo de sostén [60]. 
 XXXII 
3. JUSTIFICACIÓN DEL TRABAJO 
El presente trabajo se diseñó para ofrecer una descripción detallada de la evidencia 
actualmente disponible acerca de la función visual en pacientes con craneofaringioma en el 
momento del diagnóstico. Como las alteraciones de la visión pueden ser la primera 
manifestación de una patología cerebral que ha podido pasar inadvertida, describir 
sistemáticamente la patología visual permitirá un mayor conocimiento a la hora de 
diagnosticar el craneofaringioma en la consulta oftalmológica.  
El estudio de un varón de 43 años en el Hospital Arnau de Vilanova de Valencia, con 
alteraciones oftalmológicas como signo de presentación y motivo de diagnóstico de 
craneofaringioma, hace recomendable iniciar un trabajo de revisión bibliográfica a propósito 
de este caso. 
 
4. HIPÓTESIS 
La comprensión de la pluralidad de manifestaciones oftalmológicas con las que puede 
cursar el craneofaringioma permite una mayor eficiencia en el diagnóstico y con ello un 
tratamiento más precoz.  
La técnica cada vez más desarrollada de Tomografía de Coherencia Óptica nos brinda 




5.1. OBJETIVO PRINCIPAL 
Describir el caso clínico de un craneofaringioma cuya presentación oftalmológica atípica 
posibilitó su diagnóstico en el Hospital Arnau de Vilanova, bajo el estudio de las 
especialidades de radiología, oftalmología, endocrinología y neurocirugía. 
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5.2. OBJETIVOS SECUNDARIOS 
- Desarrollar un estudio exhaustivo de las principales características epidemiológicas, 
anatomopatológicas, clínicas, diagnósticas y terapéuticas del craneofaringioma. 
- Realizar una revisión bibliográfica de los artículos primordiales que correlacionan la 
diversidad de manifestaciones oftalmológicas con el craneofaringioma. 
- Examinar el papel de la OCT en el diagnóstico y pronóstico del craneofaringioma. 
  
6. MATERIAL Y MÉTODOS 
El presente trabajo aborda una revisión bibliográfica a propósito de un caso atípico de 
craneofaringioma, diagnosticado en febrero de 2020 en el Servicio de Oftalmología del 
Hospital Arnau de Vilanova. Previamente, este estudio fue aprobado por el Comité de Ética 
de Investigación (CEI) del Hospital, obteniendo el consentimiento informado del paciente 
para la divulgación de imágenes clínicas con fines científicos. Así, la información de este 
caso se extrajo a partir de la historia clínica del paciente y de las pruebas complementarias 
que se realizaron a partir de su enfermedad, tanto en el Hospital Arnau de Vilanova como en 
el Hospital La Fe de Valencia, sin acceso a los datos personales que pudieran interferir con 
la Ley de Protección de Datos. 
Se desarrolló un protocolo de revisión basado en la declaración de elementos de informes de 
revisiones sistemáticas y metaanálisis (PRISMA, del inglés Preferred Reporting Items of 
Systematic Reviews and Meta-Analyses) [68]. A través de este sistema llevamos a cabo la 
selección de artículos, dividiendo este proceso en cuatro fases principales. 
La primera fase de revisión de literatura se basa en la identificación de los conceptos y 
aspectos relacionados con el craneofaringioma para, posteriormente, dar respuesta al caso 
clínico que se plantea. Se empleó un primer bloque de búsqueda asociado al descriptor 
MeSH para el término en inglés “craniopharyngioma” en las diferentes bases de datos con 
disponibilidad a través de Internet, concretamente Pubmed/MEDLINE, Web of Science o 
WOS, Journal of Neurosurgery o JNS, Biblioteca Regional de Medicina o BIREME, Índice 
bibliográfico español en Ciencias de la Salud o IBECS y Biblioteca Científica Electrónica 
en línea o SciELO. 
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Para la segunda fase, la de cribado, seleccionamos aquellos artículos necesarios para realizar 
una comprensión exhaustiva del tema. También completamos la búsqueda con la estrategia 
del Science Citation Index (SCI) en Web Of Science (WOS), que se trata de otra forma de 
buscar artículos que estén citando aquel que consideramos clave. Así, contamos con estudios 
muy recientes con el filtro de calidad del trabajo que consideramos esencial. 
La tercera fase, de idoneidad, se corresponde con la selección de los artículos que proceden 
de las principales revistas del campo de oftalmología, neurocirugía, radiología y 
endocrinología, empleando el factor de impacto de SCImago Journal Rank (SJR). Con esta 
plataforma de medición de ranking hemos podido evaluar la relevancia de las revistas en las 
que se publican los artículos resultantes de la fase de cribado. De este modo, hemos podido 
elegir aquellos que son más idóneos para incluirlos en la última fase, de inclusión en el 
análisis bibliográfico. 
 
6.1. CRITERIOS DE INCLUSIÓN 
- Artículo que analice manifestaciones de discapacidad visual (AV, CV, OCT, examen 
fundoscópico y ortóptico) en pacientes con craneofaringioma. 
- Artículo retrospectivo de cohortes. 
- Artículo con fecha de publicación posterior a 2003. 
- Artículo que incluya al menos 10 pacientes. 
- Artículo que pertenezca a revista de impacto con cuartil Q1, Q2 o Q3. 
 
6.2. CRITERIOS DE EXCLUSIÓN 
- Artículos cuyos objetivos no estén centrados en las manifestaciones oftalmológicas 
del craneofaringioma. 
- Artículos de revisión sistemática que no incluyan casos de pacientes con 
craneofaringioma. 
- Artículos con fecha de publicación previa a 2003. 
- Artículos con menos de 10 pacientes. 
- Artículos que pertenezcan a un cuartil de rango superior al Q3 del SJR 
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6.3. PROCEDIMIENTO DE SELECCIÓN 
6.3.1. Primera fase: identificación 
La primera fase de la investigación se basa en la búsqueda de artículos. Llevamos a cabo una 
revisión bibliográfica a través de las seis bases de datos descritas previamente para poder 
identificar aquellos estudios adecuados a nuestro objetivo. Se utilizaron las bases de datos 
electrónicas (en las que se buscó por última vez el 19 de marzo de 2021), con una 
combinación de los siguientes términos de búsqueda clave: “craneofaringioma”, “visión”, 
“agudeza visual”, “campos visuales”, “quiasma óptico”, “Tomografía de coherencia óptica”, 
“anomalías fundoscópicas”, “anomalías ortópticas”. Para estos resultados han sido 
empleadas las fórmulas de búsqueda incluidas en el Anexo I, fase I (punto 12.1.1.).   
No aplicamos restricciones de idioma, fecha o estado de publicación. Limitamos los 
términos de búsqueda por su correspondencia con los descriptores MeSH, y con fecha de 
publicación posterior a 1993, para reducir el número de artículos irrelevantes. El objetivo de 
la primera fase es la búsqueda de artículos escritos recogidos bajo el nombre de afectación 
de la visión en el craneofaringioma, con la finalidad de realizar una recopilación de la 
información publicada hasta el momento y obtener conocimiento actualizado acerca de esta 
patología. En esta primera fase obtuvimos un total de 404 artículos. 
 
6.3.2. Segunda fase: cribado 
Partiendo de los 404 registros de la literatura científica debemos eliminar los duplicados, 
aquellos que son inaccesibles en las bases de datos y los que no se centran en manifestaciones 
oftalmológicas. Para la eliminación de duplicados utilizamos RefWorks, página creada para 
recopilar, organizar y gestionar referencias. Esta herramienta nos permite exportar las 
referencias seleccionadas desde las bases de datos para poder reunir únicamente las que no 
están repetidas entre ellas. Por ello, en lugar de 404 referencias recopiladas entre 
PubMed/MEDLINE, WOS, JNS, BIREME, IBECS y SciELO, desde RefWorks únicamente 
nos quedamos con 268 resultados, intuyendo que hay 136 artículos duplicados. De las 268 
referencias restantes de RefWorks, 89 artículos eran inaccesibles de forma gratuita a través 
de las bases de datos y descartamos 149 tras leer el título, por lo que únicamente quedan 76 
por analizar. 
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De estas referencias, eliminamos 23 después de la lectura de sus respectivos resúmenes, 
quedando 53 artículos que deben ser seleccionados para la idoneidad en el posterior análisis 
de resultados. Utilizamos todos estos artículos para realizar una comprensión exhaustiva de 
la epidemiología, clínica, diagnóstico, tratamiento y morbilidad del craneofaringioma; 
aunque no todos fueran incluidos posteriormente en el análisis de la revisión bibliográfica al 
pertenecer a revisiones de tema y no a ensayos con pacientes. 
 Además, contando con la herramienta de SCI de la base de datos WOS, pudimos ver qué 
artículos referenciaban aquellos seleccionados, y así conseguir posible bibliografía común. 
De éstos, hubo 10 artículos cuyo texto completo no estaba disponible de forma gratuita a 
través de las bases electrónicas mencionadas, pero que podían ser potencialmente relevantes 
por el resumen. Lo solucionamos a través del préstamo interbibliotecario de la Universidad 
Católica de Valencia, que se encargó de facilitarnos estos artículos.  
 
6.3.3. Tercera fase: idoneidad  
La tercera fase comienza tras la lectura comprensiva de la selección de 53 artículos, que 
permitió recopilar únicamente 26 artículos.  Se trata de estudios retrospectivos con más de 
10 pacientes, que han sido publicados entre el 2003 y 2021. Entre estos, seleccionamos los 
que proceden de las principales revistas de impacto con el factor SJR. Esta página ha sido 
desarrollada por SCImago, grupo de investigación del Consejo Superior de Investigaciones 
científicas (CSIC) y se utiliza para calcular el factor de impacto de las revistas. Según el 
CSIC, el cuartil es una medida de posición que sirve para evaluar la importancia relativa de 
una revista dentro del total de revistas de su área [69]. En el Anexo I, fase III (punto 12.1.3.) 
podemos ver qué ranking ocupan las revistas de los artículos seleccionados para la revisión 
bibliográfica.  
 
6.3.4. Cuarta fase: inclusión 
De los 26 artículos seleccionados, que corresponden a estudios de casos de pacientes con 
alteraciones oftalmológicas debido al craneofaringioma, realizamos una búsqueda de las 
revistas dentro del SJR para escoger únicamente los 7 artículos situados entre los cuartiles 
1, 2 y 3 (Q1, Q2 y Q3) del SJR. Todos los artículos tienen un diseño de estudio retrospectivo 
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de cohortes obtenidas de cribados de historias clínicas. Así, la pregunta PICO planteada en 
esta revisión tiene en consideración los siguientes componentes:  
- P (pacientes): pacientes con craneofaringioma con manifestaciones oftalmológicas. 
- I (intervención): estudio del campo visual, agudeza visual, OCT, fundoscopia, y 
ortóptica. 
- C (comparación): diferentes formas de presentación de alteraciones en CV, AV, 
OCT, fundoscopia y ortóptica. 
- O (outcomes, resultados): frecuencia de cada presentación oftalmológica e 

















Figura 8: Diagrama de flujo PRISMA para la identificación y selección de artículos. Fuente: 
elaboración propia, a partir del esquema proporcionado por PRISMA [68] 
* Artículos eliminados por otras razones: si el título 
pertenecía únicamente a campos de inmunología, 
endocrinología o pediatría. 
** Artículos excluidos: si no incluían términos del 
campo de oftalmología en el título. 




6.4. EVALUACIÓN DE LA CALIDAD CIENTÍFICA DE LOS 
RESULTADOS 
Para la evaluación de la calidad científica de los artículos que hemos seleccionado para llevar 
a cabo este trabajo, hemos utilizado la escala de Oxford de evidencia de la CEBM (Centro 
de Medicina Basado en la Evidencia). Los siete artículos cumplen con nivel de evidencia 2b, 
por lo que al ser estudios consistentes la recomendación es favorable. 
Tabla 8: Niveles de evidencia CEBM. Traducción propia de Center of Evidence-Based 
Medicine of Oxford- Levels of Evidence (marzo 2009) [70]. 
Nivel de 
evidencia 
Tipo de studio 
1a Revisión sistemática de ensayos clínicos aleatorizados (con homogeneidad*) 
1b Ensayos clínicos aleatorizados individuales (con intervalo de confianza estrecho).  
1c Práctica clínica: “todos o ninguno” (1) 
2a Revisión sistemática de estudio de cohortes (con homogeneidad*). 
2b Estudio de cohortes individuales o ensayos clínicos de baja calidad (2) 
2c “Outcomes Research” (3), estudios ecológicos. 
3a Revisión sistemática de estudios de casos y controles (con homogeneidad*) 
3b Estudios de caso y controles. 
4 Series de casos y estudios de cohortes o de casos y controles de baja calidad (4) 
5 Opinión de expertos sin valoración clínica explícita, o basados en la fisiología 
“bench research or first principles” (5).  
* “con homogeneidad”: revisión sistemática libre de variaciones en las direcciones y resultados. 
(1) Si los pacientes mueren antes de que un tratamiento esté disponible, y con él algunos pacientes 
sobreviven, o si algunos pacientes morían antes de su disponibilidad y con él no muere ninguno.  
(2) Cuando el seguimiento es inferior al 80%.  
(3) Outcomes Reseach: estudios de cohortes de pacientes con el mismo diagnóstico en los que se 
relacionan los eventos que suceden con las medidas terapéuticas que reciben.  
(4) Estudio de cohortes sin clara definición de los grupos comparados y/o sin medición objetiva de las 
exposiciones y resultados (preferentemente ciega) y/o sin identificar o controlar adecuadamente las 
variables de confusión conocidas y/o sin seguimiento completo y suficientemente prolongado. 
(5) “First principles”: práctica clínica basada en principios fisiopatológicos 
 
Tabla 9: Grados de recomendación según el nivel de evidencia CEBM [70]. 
Grados de recomendación Nivel de evidencia 
A: Extremadamente recomendable Estudios de nivel 1 consistentes 
B: Recomendación favorable Estudios de nivel 2-3 consistentes, o 
extrapolación de estudios nivel 1 
C: Recomendación favorable, pero no 
concluyente 
Estudios de nivel 4, o extrapolación de 
estudios de nivel 2-3 
D: No se recomienda, se desaprueba Estudios de nivel 5, o estudios no 
concluyentes de cualquier nivel. 
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7. RESULTADOS 
7.1. CASO CLÍNICO 
Presentamos el caso de un hombre de 43 años, diagnosticado de craneofaringioma en el 
contexto de un trastorno conductual con alteraciones oftalmológicas. 
Como antecedentes personales de interés tiene hábito de exfumador con un consumo 
acumulado de 36 paquetes/año, dislipemia leve no tratada, SAHS severo tratado con CPAP, 
esofagitis erosiva con hernia de hiato y un episodio de pielonefritis aguda en 2019. Fue 
valorado por neurología en 2018 por olvidos y despistes frecuentes con mejoría posterior, 
donde se le realizó un TC cerebral aparentemente sin alteraciones, aunque posteriormente se 
ha visto que ya existía una lesión quística de poco tamaño. En su situación sociofuncional 
cuenta con trabajo de profesor, casado, con dos hijas e independiente para las actividades 
básicas de la vida diaria (ABVD). 
El 21 de febrero de 2020 acude al Servicio de Urgencias del Hospital Arnau de Vilanova por 
clínica de alteraciones mnésicas en los últimos dos meses, en un contexto en el que su 
entorno refiere cambios del carácter y conductas poco adecuadas. Entre estas alteraciones 
cognitivas y de comportamiento destacan actitudes pueriles inapropiadas en situaciones 
sociales, aumento desmedido del apetito (engordando 25 kg en un año), ausencia de libido, 
descuido del aseo personal, apatía y abandono de iniciativa para labores domésticas y fallos 
en la memoria con despistes frecuentes. Niega problemática familiar o social.  
Se lleva a cabo una exploración neurológica completa y una prueba de campimetría por 
confrontación con resultados normales que demuestran ausencia de focalidad. También se 
completa el diagnóstico con un TC y una RM, que muestran una lesión ocupante de espacio 
suprasellar homogénea de aspecto quístico de 3,6 cm, posterior al quiasma óptico que 
desplaza lateralmente las cintillas ópticas y ocupa el tercer ventrículo. Los hallazgos de 
imagen sugieren un craneofaringioma predominantemente quístico con calcificaciones 
parietales. Se decide ingreso para completar el estudio con los servicios de endocrinología y 
oftalmología. Se demuestra un síndrome hipotalámico con hiperfagia e hipogonadismo 
hipogonadotropo, y alteraciones en el campo visual con campimetría automática TOP 




Figura 9: Tumoración suprasellar de aspecto quístico (hipodensa) en estudio TC, plano axial 
(A) y coronal (B), realizado el día 21 de febrero de 2020 en el Hospital Arnau de Vilanova.  
 
Figura 10: Tumoración suprasellar y retroquiasmática intensa en plano axial en RM con 
secuencias T2 (A) y T1 (B), realizado el 24 de febrero de 2020 en el Hospital Arnau de 
Vilanova. En (A), señalado con flecha rosa vemos la tumoración hiperintensa que provoca 
deformidad de la cara anterior del mesencéfalo. En (B), la lesión es isointensa y provoca el 
desplazamiento de las vías ópticas (flechas azules), siendo más acusada en el lado izquierdo. 
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Figura 11: Tumoración en RM secuencia T1 en plano coronal en (A) y sagital en (B), 
realizado el día 24 de febrero de 2020 en el Hospital Arnau de Vilanova. En (A) vemos la 
tumoración suprasellar que desplaza lateralmente las cintillas ópticas. En (B) vemos la 
tumoración retroquiasmática. 
Ojo derecho Ojo izquierdo 
  
 
Figura 12: Examen del campo visual realizado con la técnica de perimetría Octopus en el 
Hospital Arnau de Vilanova el día 25 de febrero de 2020, en el que, si nos fijamos en el 
diagrama de grises y numérico, podemos apreciar una hemianopsia homónima derecha. 
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Ojo derecho Ojo izquierdo 
  
 
Figura 13: Examen del grosor de la capa de fibras nerviosas de la retina con OCT en el 
Hospital Arnau de Vilanova el día 25 de febrero de 2020, en el que se demuestra que el 
grosor de esta capa está dentro de los valores de la normalidad. 
Ojo derecho Ojo izquierdo 
  
Figura 14: Examen del grosor de la capa de células ganglionares de la retina con OCT en el 
Hospital Arnau de Vilanova el día 25 de febrero de 2020, en el que se demuestra una pérdida 
de las células nasales maculares en el ojo derecho y una pérdida leve de células temporales 
maculares en el ojo izquierdo. 
En este caso la OCT ya reflejaba daño estructural en las CG de la retina, que ya anticipaba 
un empeoramiento a largo plazo de la función visual [66]. Se ha visto que una disminución 
de esta capa en la hemirretina nasal es un signo precoz y típico de compresión de la vía óptica 
por los tumores sellares, aunque el campo visual puede no estar afectado. El afinamiento del 
complejo de células ganglionares se detecta más precozmente que la pérdida de capa de 
fibras nerviosas [27]. 
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Ante esta incipiente clínica de LOE intrafocal, se decide traslado al Hospital La Fe para 
completar estudios de planificación quirúrgica. El 10 de marzo de 2020 es intervenido para 
exéresis de craneofaringioma mediante AEE sin signos aparentes de complicación. A lo 
largo de su ingreso es valorado por neurocirugía y endocrinología.  Se controla la evolución 
con una RMN postquirúrgica, donde se aprecia una imagen de pseudonodulación en la zona 
posterior del tercer ventrículo compatible con resto tumoral que puede dar recidiva. El 
resultado de anatomía patológica revela que se trata de un craneofaringioma 
adamantinomatoso, grado I de la OMS. Al recibir el alta médica el 24 de marzo de 2020, se 
mantiene tratamiento con desmopresina, hidroaldosterona y omeprazol, además de visitas 
cada tres meses en los servicios de neurociugía, endocrinología y oftalmología. 
En su siguiente visita con neurocirugía, el 1 de junio de 2020, se aprecia una continuidad de 
la alteración neuropsiquiátrica limitante, pendiente de valoración integral con tratamiento 
neurocognitivo. Se le realiza una nueva RMN en mayo de 2020, que muestra cambios 
secundarios a la manipulación sin evidencia de claros hallazgos sospechosos de posibles 
restos o recidiva tumoral.  
En oftalmología, el 14 de septiembre de 2020 se le realizan test de AVMC, demostrando una 
ligera pérdida en el OI (0,9); y una nueva campimetría no confiable por excesivas pérdidas 
de fijación, en la que se intuye hemianopsia bitemporal. En la campimetría se aprecia cómo 
en el OD se vislumbra un defecto hemianópsico derecho y en el OI un defecto periférico de 
mayor intensidad en el área temporal.  
El paciente visita la consulta de endocrinología en septiembre donde, tras realizar estudio 
exhaustivo, se le diagnostica de panhipopituitarsimo, hiperuricemia y diabetes insípida. Por 
ello, se adapta el tratamiento, manteniendo desmopresina y hidroaldosterona, y añadiendo 
levotiroxina, simvastatina y testosterona. 
Las siguientes visitas en neurocirugía y endocrinología demuestran estabilidad sin cambios 
ni signos de complicación y sin lesiones que sugieran recidivas tumorales, por lo que se 
decide control cada seis meses. En el servicio de oftalmología en abril de 2021, se le realiza 
una prueba sin alteraciones de AVMC que demuestra mejoría, una campimetría que muestra 
la persistencia del defecto hemianópsico temporal en el OD y temporal y nasal en el OI, y 
una nueva OCT de la CFNR y de la capa de CG. 
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Ojo derecho Ojo izquierdo 
  
Figura 15: Examen del grosor de la CFNR con OCT en el Hospital Arnau de Vilanova el 
día 8 de abril de 2021, en el que se demuestra un adelgazamiento de esta capa en los 
cuadrantes temporales de ambos ojos, y también del nasal en el OD. 
Ojo derecho Ojo izquierdo 
  
Figura 16: Examen del grosor de la capa de células ganglionares de la retina con OCT en el 
Hospital Arnau de Vilanova el día 8 de abril de 2021, en el que se demuestra un 
adelgazamiento en el área nasal en el OD y en el área temporal en el OI. 
La OCT revela una progresión en ambos ojos, demostrándose en las dos técnicas de 
medición de grosor un adelgazamiento de las capas, siendo muy notorio en el de CFNR, ya 
que en la exploración de febrero de 2020 estaba dentro de la normalidad. Los cambios del 
grosor de CFNR ocurren como resultado del daño quiasmático asociado al CF 
intraquiasmático, y al procedimiento quirúrgico de su eliminación [66]. En el caso de las 
CG, que ya en 2020 estaban alteradas, se observa una disminución aún mayor de su grosor. 
Tal adelgazamiento reflejó el daño irreversible de las fibras axonales dentro de la zona del 
quiasma y tractos ópticos infiltrados por el tumor, resultado indicativo de peor pronóstico de 
recuperación tras la cirugía.  
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Un mayor compromiso de capa de fibras en estudios prequirúrgicos se correlaciona con la 
persistencia de los defectos campimétricos posquirúrgicos. Como en el caso de este paciente, 
queda demostrado el hecho de que, si desde un principio se presentan alteraciones en las CG, 
el pronóstico visual será peor. Podemos decir que el análisis del complejo de células 
ganglionares maculares puede ser un método objetivo para el diagnóstico, pronóstico y 
seguimiento en pacientes con estas lesiones [27]. 
 
7.2. REVISIÓN BIBLIOGRÁFICA 
Para la selección de artículos, identificamos únicamente los siete que cumplen con las 
características que nos interesan a la hora de abordar la revisión bibliográfica. Los 
recopilamos en función del número de casos analizados, el impacto de la revista de 
publicación y los índices de calidad de la publicación científica.  
Tabla 10: Selección de los siete principales artículos de alteraciones oftalmológicas en el 
craneofaringioma para abordar la revisión bibliográfica. Elaboración propia. 
 Autor Título Año Nº P SJR 
1 D’Avella et al 
[71] 
The endoscopic endonasal approach for 
paediatric craniopharyngiomas: the key-
lessons learned. 
2019 12 Q2 
2 Mediero et al 
[61] 
Visual outcomes, visual fields and Optical 
Coherence Tomopgraphy in Paediatric 
Craniophayngioma 
2015 10 Q3 
3 Prieto et al [47] Optic chiasm distortions caused by 
craniopharyngiomas. Clinical MRI 
correlation and influence on visual outcome. 
2015 150 Q2 
4 Bialer et al [64] Retinal NFL on OCT correlates with visual 
field loss in pediatric craniopharyngioma 
2013 15 Q2 
5 Rath et al [72] Childhood craniopharyngioma: 20-year 
institutional experience in Western Australia 
2013 10 Q2 
6 Karavitaki [21] Craniopharyngiomas in children and adults: 
Systematic analysis of 121 cases with long-
term follow-up 
2005 121 Q1 
7 Chen et al [62] Craniopharyngioma: a review of long-term 
visual outcome 
2003 36 Q1 
Año: año de publicación del artículo, NºP: número de pacientes y SJR: evaluación del 
impacto de la revista según el SJR 
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Los siete artículos tienen un diseño de estudio retrospectivo en los que se revisó una cohorte 
de pacientes afectados de craneofaringioma cuyos datos fueron obtenidos a través de 
historiales en hospitales unicéntricos (los artículos de d’Avella [71], Mediero [61], Bialer 
[64], Rath [72] y Chen [62])  y en estudios multicéntricos (Prieto [47] y Karavitaki [21]). En 
cuanto a la evaluación del riesgo de sesgo de estos artículos se utilizó la serie Newcastle-
Ottawa Scale (NOS), escala utilizada para evaluar la calidad de los estudios no aleatorios en 
revisiones sistemáticas y metanálisis [73]. Proporciona una herramienta sencilla a través de 
la cual, con un sistema de puntuación, podemos evaluar un artículo conforme a tres 
cuestiones: selección de cohortes, comparabilidad de cohortes y evaluación del resultado. 
Así, todos nuestros artículos obtuvieron una puntuación de 5, categorizándose de calidad 
moderada. En el anexo II, de resultados (punto 12.2.2.) podemos ver el desglose de la 
puntuación. 
Recordando las principales alteraciones de la vía óptica causadas por el 
craneofaringioma (comentadas en el apartado 3.3.2.) vamos a analizar, con los pacientes de 
estos artículos, cada uno de estos defectos. Por tanto, el esquema que seguiremos será el 
mismo que en esta sección, viendo los principales defectos campimétricos, la agudeza visual, 
los defectos en OCT, los hallazgos fundoscópicos, y otras alteraciones oftalmológicas. 
Además, en cada punto compararemos los resultados de los artículos en función de 
porcentajes, ya que, aunque por número de pacientes puede variar, con una proporción nos 
hacemos una visión aproximada. 
 
7.2.1. Disminución de la agudeza visual 
Todos los estudios elegidos para la extracción de datos proporcionan el número total de 
pacientes en los cuales la agudeza visual estaba alterada. Con la prueba de AVMC se 
obtuvieron diferentes resultados, categorizando la pérdida de agudeza visual según los 
rangos definidos por la modificación clínica de la Clasificación Internacional de 
Enfermedades de la Organización Mundial de la Salud [47]. 
Tabla 11: Clasificación de los pacientes de los siete artículos seleccionados según la 
medición de la agudeza visual mejor corregida (AVMC) medido en fracciones de Snellen: 
normal (≥0,8); reducida (<0,8); moderada (0,8-0,12) o severa (≤0’1). Fuente: elaboración 
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Reducida 
propia, a partir de los datos proporcionados por d’Avella [71], Mediero [61], Prieto [47], 
Bialer [64], Rath [72], Karavitaki [21] y Chen [62]. 
 Artículos 
 1. [71] 2. [61] 3. [47] 4. [64] 5. [72] 6. [21] 7. [62] 
AVMC 
Normal 11 (91%) 2 (20%) 69 (46%) 8 (53%) 3 (30%) 74 (61%) 21 (56%) 
Reducida 1/8 (12,5%) 8 (80%) 81 (54%) 7 (46%) 7 (70%) 47 (39%) 13 (36%) 
Moderada  3 (30%) 17 (12%)  4 (40%)   
Severa  5 (50%) 18 (13%)  3 (30%)   
Podemos ver cómo en todos los casos un mínimo del 12% de los pacientes del estudio tenían 
alterada la agudeza visual. De un total de 354 pacientes de todos los estudios, 164 presentan 
disminución de la AV, representando el 46% de los pacientes con craneofaringioma. 
Gráfica 2: Representación del porcentaje de pacientes de los siete artículos con afectación 
de la AVMC. Elaboración propia. 
  
7.2.2. Campos visuales 
Los siete artículos proporcionaron datos acerca de los defectos tan llamativos del CV que 
causa el craneofaringioma. Dependiendo del artículo, se utilizó un analizador de campos 
Humphrey, TOP (Octopus), perimetría de Goldamnn o perimetría automática estática (SAP). 
No obstante, para analizar los resultados no tendremos en cuenta la técnica utilizada, 
únicamente el defecto campimétrico con el porcentaje de pacientes afectados de éste. 
Tabla 12: Clasificación de los pacientes de los siete artículos seleccionados según el defecto 
del campo visual (CV) causado por el craneofaringioma. Fuente: elaboración propia, a partir 
de los datos proporcionados por d’Avella [71], Mediero [61], Prieto [47], Bialer [64], Rath 
















 1. [71] 2. [61] 3. [47] 4. [64] 5. [72] 6. [21] 7. [62] 
Defecto CV 
Sin defecto 3/8 (38%) 1 (10%) 50 (35%) 7 (46%) 7 (70%) 55 (45%) 6 (16%) 
HBT 3/8 (38%) 4/9 (50%) 34 (24%) 4 (27%) 1 (10%) 66 (55%) 16 (44%) 
HBTin 1/8 (13%) 3/9 (33%) 9 (6,3%) 3 (20%) 1 (10%)  5 (14%) 
HH  2/9 (22%) 5 (3,5%)    2 (5%) 
HBN   1 (0,6%)     
CT 1/8 (13%)   1 (6%)  15 (12%) 1 (3%) 
EC    1 (0,6%)    3 (8%) 
Ceguera   5 (3,5%)  1 (10%) 3 (3%)  
HBT: hemianopsia bitemporal, HBTin: hemianopsia bitemporal incompleta, HH: hemianopsia homónima, 
HBN: hemianopsia binasal, CT: cuadrantanopsia, EC: escotoma central 
De un total de 354 pacientes de todos los estudios, 191 presentan afectación del campo 
visual, representando el 54% de los pacientes con craneofaringioma. Además, el 67% del 
total de alteraciones campimétricas pertenecen a hemianopsia bitemporal. 
Gráfica 3: Representación del porcentaje de pacientes de los siete artículos según el defecto 
del CV. Elaboración propia. 
 
HBT: hemianopsia bitemporal, HBTin: hemianopsia bitemporal incompleta, HH: hemianopsia 
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7.2.3. Defectos de la OCT 
De los siete artículos analizados, solo dos estudiaban el grosor de las capas de la retina con 
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recuperación de la visión en pacientes con craneofaringioma es un descubrimiento reciente, 
del que aún no hay excesiva literatura.  
Tabla 13: Mediciones del grosor de la capa de fibras nerviosas de la retina peripapilares con 
OCT en los pacientes de los estudios seleccionados, donde normal es 84,6±13,9	&m y 
delgado 65±22	&m. Fuente: elaboración propia, a partir de los datos proporcionados por 
Mediero [61] y Bialer [64]. 
 Artículos 
 2. [61] 4. [64] 
Grosor de CFNR 
Normal 24 de 47 ojos (51%) 3 de 16 ojos (19%) 
Delgado 23 de 47 ojos (49%) 13 de 16 ojos (81%) 
Llama la atención que en ambos estudios es muy frecuente que la CFNR se encuentre por 
debajo de los valores normales, apareciendo estrechez de la capa. Podemos afirmar que la 
pérdida de CFNR medida con OCT está directamente relacionada con una disminución de 
la AV, así como con los defectos del CV. La importancia de estos dos estudios radica en que 
demuestran que midiendo la CFNR se puede predecir cómo será la recuperación visual 
después de la cirugía. Los pacientes con defectos en el CV y grosor de la CFNR dentro de 
los valores de la normalidad recuperaban la visión, y aquellos que ya tenían estrechez de la 
capa antes de la cirugía, tenían menor oportunidad de recuperación. 
 
7.2.4. Fundoscopia 
En todos los artículos se les realizó un examen fundoscópico a sus pacientes. Examinando 
la retina, el disco óptico y la coroides, se obtuvieron los resultados de papiledema, atrofia 
óptica y palidez difusa del disco. En pacientes en los que se eleva la presión intracraneal, es 
más frecuente encontrar atrofia óptica antes que papiledema. Un disco atrófico es, por regla 
general, incapaz de desarrollar los signos típicos de asfixia, y en estos casos es imposible 
decir si la atrofia es primaria por presión del nervio óptico o atrofia crónica tras papiledema 
[22]. 
Tabla 14: Alteraciones en fundoscópicas por el craneofaringioma en los pacientes de los 
siete artículos seleccionados. Fuente: elaboración propia, a partir de los datos 
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proporcionados por Mediero [61], Prieto [47], Bialer [64], Rath [72], Karavitaki [21] y Chen 
[62]. 
 Artículos 
 2. [61] 3. [47] 4. [64] 5. [72] 6. [21] 7. [62] 
Alteración 
fundoscópica 
Normal 3(30%) 6 (30%) 1 (6,6%) 9 (90%) 92 (76%) 6 (16,6%) 
Papiledema 6 (60%) 7 (35%) 3 (23%) 1 (10%) 17 (14%) 6 (17%) 
Atrofia óptica 1 (10%) 7 (35%) 1 (6,6%)  12 (10%) 19 (53%) 
Palidez difusa   10 (66%)    
Foster-Kennedy      1 (2,7%) 
Compresión       4 (11%) 
 
Gráfica 4: Representación del porcentaje de pacientes de los seis artículos según el defecto 
fundoscópico. Elaboración propia. 
 
En el examen fundoscópico, lo más habitual es que el aspecto de los discos ópticos sea 
normal, como en el caso de nuestro paciente. En cambio, en 95 de los 354 pacientes, el 27% 
de los casos, encontramos alteraciones. Entre ellos, papiledema y atrofia del nervio óptico 
son las más comunes, habiendo diez casos de palidez difusa, uno de síndrome de Foster-
Kennedy y cuatro de compresión de nervio óptico. En el 42% de los pacientes con 
alteraciones fundoscópicas se observó atrofia difusa por pérdida de las fibras de la retina 
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7.2.5. Otras alteraciones relacionadas con la visión 
Aparte de los hallazgos oftalmológicos mencionados anteriormente, los siete estudios 
también han descrito otras anomalías relacionadas con la visión. En estos estudios, se llevó 
a cabo un examen ortóptico en el momento del diagnóstico, identificando estrabismo, 
nistagmo, diplopía y parálisis del VI PC. Además, se encontraron anomalías pupilares 
producidas por defectos en la cintilla óptica (recordamos la triada hemianopsia homónima 
incongruente, atrofia óptica hemianópsica y anomalías pupilares). Se comprobará un RAPD 
(defecto pupilar aferente relativo) iluminando la hemirretina correspondiente a las fibras 
dañadas de cada ojo. 
Tabla 15: Alteraciones en el examen ortóptico causado por el craneofaringioma en los 
pacientes de los siete artículos seleccionados. Fuente: elaboración propia, a partir de los 
datos proporcionados por d’Avella [71], Mediero [61], Bialer [64], Rath [72] y Chen [62]. 
 Artículos 
 1. [71] 2. [61] 4. [64] 5. [72] 7. [62] 
Examen 
ortóptico 
Amaurosis 2/8 (25%)     
RAPD  5 (50%) 8 (62%)  20 (55%) 
Estrabismo  4 (40%) 6 (46%) 1 (10%) 3 (8%) 
Diplopía   3 (27%)   
Parálisis VI PC   2 (15%)   
Nistagmo   1 (8%)   
Se encontraron anormalidades ortoptópicas en 55 de 354 pacientes, el 15,5% de los casos, 
siendo RAPD (60%) y estrabismo (25,5%) las más comunes. No obstante, el número exacto 
de anormalidades ortópticas no está del todo claro, porque alguno de los pacientes del estudio 
tenía más de una anormalidad, lo que dificultó la valoración de los porcentajes 
 Tras haber finalizado la revisión bibliográfica de alteraciones oftalmológicas 
causadas por el craneofaringioma en los siete artículos seleccionados, podemos decir que 
una evaluación completa y estructurada de la función visual debe ser realizada 
rutinariamente para el diagnóstico de pacientes con craneofaringioma. Si conocemos la 
diversidad de las manifestaciones oftalmológicas que pueden ser causadas, será más 
probable llegar a un diagnóstico eficiente de craneofaringioma y con ello poder elegir un 
tratamiento adecuado. Para ver todas estas alteraciones de forma global, podemos consultar 
la tabla 19 en el Anexo II, resultados (punto 12.2.1).  
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8. DISCUSIÓN 
Dado que los signos oculares son con frecuencia la presentación más característica de 
los craneofaringiomas, y muchos de los pacientes son atendidos por primera vez en una 
clínica oftalmológica, el reconocimiento por parte del oftalmólogo es el primer paso para su 
diagnóstico. El craneofaringioma puede tener presentaciones atípicas y ante una pérdida de 
visión de causa inexplicable, el examen clínico general y los estudios complementarios son 
esenciales, ya que frecuentemente el cuadro oftalmológico es la “punta del iceberg” de un 
problema neurológico de base [27].  
Debido a su proximidad anatómica con estructuras vitales como el hipotálamo o la vía óptica, 
la morbilidad de los pacientes con CF es alarmantemente alta. Aunque tiene apariencia 
benigna, puede llegar a causar alteraciones incapacitantes, como panhipopituitarismo, 
obesidad hipotalámica o ceguera. Nuestro paciente, en cambio, al presentar una clínica tan 
inusual, hace más difícil la interpretación de un cuadro oftalmológico característico que 
inevitablemente llevaría a realizar un estudio completo para llegar al diagnóstico. Por ello, 
al revisar la diversidad de alteraciones ópticas producidas por el CF, nos plantemos la 
necesidad de un enfoque multidisciplinar para un síntoma fundamentalmente visual. 
Tras haber finalizado la revisión bibliográfica de los síntomas oftalmológicos más comunes 
en los artículos de mayor relevancia según los criterios de búsqueda, nos damos cuenta de 
que, en el caso de nuestro paciente, la alteración óptica que presenta es totalmente inusual. 
Además, el estudio minucioso que hicimos para comprender la epidemiología, 
anatomopatología y clínica del craneofaringioma, nos permite observar que el CF de nuestro 
paciente no cumple con las características más comunes que tipifican el tumor.  
Su edad de presentación, 43 años, se sitúa en la meseta entre los dos picos de edad descritos 
por Momin [4] como distintivos del craneofaringioma, a los 5-9 años y a los 55-69. 
Asimismo, otro rasgo atípico de nuestro paciente es que presenta el subtipo histológico 
adamantinomatoso, que es más propio de los pacientes pediátricos. No obstante, lo que más 
llama la atención es que la clínica que exhibe, de cambios conductuales y síntomas 
hipotalámicos, es más típica del craneofaringioma papilar que del adamnatinomatoso (ver 
tabla 1 de la introducción). Todos estos datos de peculiaridades histológicas y clínicas hacen 
que el diagnóstico sea más complejo de realizar, lo que nos plantea la necesidad de 
desarrollar esta revisión bibliográfica. 
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Alteraciones oftalmológicas en el craneofaringioma 
Alrededor del 30-50% de los pacientes que padecen craneofaringioma se quejan de 
visión borrosa en el momento de presentación y hasta en un 65-95% de los casos se puede 
evidenciar disminución de la agudeza visual, defectos campimétricos y/o alteraciones 
fundoscópicas [47]. Se ha demostrado una reducción de la AVMC postquirúrgica tanto para 
nuestro paciente como para un 46% del total de pacientes de los artículos. Según Chen et al 
[62] los déficits de AV generalmente permanecen sin cambios después de la operación, 
atribuyéndose a un diagnóstico tardío que disminuye la posibilidad de recuperación visual.  
La campimetría continúa siendo un instrumento de gran utilidad en la detección de lesiones 
de la vía óptica, lo que indirectamente nos orienta al diagnóstico topográfico del 
craneofaringioma [26]. Lo más habitual es que se localice debajo del quiasma, haciendo que 
se dañen las fibras que se decusan y provocando una hemianopsia bitemporal. En el 67% de 
los pacientes de los estudios, y en el resultado final de nuestro paciente, se produce este tipo 
de defecto, lo que sería consistente con la literatura previa. Aunque menos frecuente, en 
algún paciente encontramos CF localizados anteriores al quiasma, desplazando los nervios, 
comprimiendo las fibras temporales y produciendo una hemianopsia binasal [47].  
En el 5% de la totalidad de los pacientes estudiados y en la exploración inicial de nuestro 
caso clínico, el tumor creció en las estructuras posteriores al quiasma, desplazando una 
cintilla óptica, involucrando las fibras nasales de un ojo y las fibras temporales del otro y 
produciendo una hemianopsia homónima. Viendo la baja frecuencia de este defecto 
campimétrico, nos damos cuenta de que la valoración de nuestro paciente no fue nada fácil, 
pues se ha de conocer con profundidad la diversa gama de alteraciones oftalmológicas del 
CF para poder llegar a su diagnóstico. 
La transición de un defecto campimétrico a otro, también conocido como pleomorfismo, fue 
descrita como una característica distintiva del CF, achacándose al vaciado intermitente del 
líquido del quiste en el sistema ventricular [22]. De acuerdo con Kennedy y Smith [22], el 
22% de sus pacientes experimentaron este fenómeno; y según Chen [62], el 31%. Además, 
en nuestro paciente también se observó. En cuanto a la aparición de defectos campimétricos 
adicionales después del tratamiento inicial del craneofaringioma, Karavitaki [21] demostró, 
tras nueve años de seguimiento, que era mayor en pacientes cuyo tratamiento fue resección 
subtotal sin radioterapia, que en los pacientes en los que se había realizado resección total. 
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Los datos de pacientes de esta revisión bibliográfica, así como los datos de nuestro 
caso clínico respaldan la necesidad de que los médicos sean conscientes de la significativa 
frecuencia de discapacidad visual en el CF, y de la importancia del examen oftalmológico 
en el momento del diagnóstico. Los problemas visuales pueden ser reversibles en las 
primeras etapas, por lo que la monitorización de la función visual y la detección temprana 
de la discapacidad visual es de gran importancia para preservar la función [55]. 
Tomografía de Coherencia Óptica 
Según Ortiz-Pérez [45], en algunos casos no es raro encontrar recuperaciones 
importantes a pesar de una afectación visual considerable. Este hecho parece indicar que 
existen otros factores asociados que determinan que la pérdida neuronal no sea tan grave 
desde el punto de vista anatómico, y sea más una alteración funcional capaz de recuperarse 
con el tiempo. Por ello aparece la necesidad de crear una herramienta que permita diferenciar 
el grado de afectación neuronal y, en función de éste, valorar la posibilidad de establecer un 
pronóstico: la Tomografía de Coherencia Óptica (OCT) [45]. 
Mediero et al [61] demuestran la evidencia de una correlación entre el patrón de pérdida de 
CFNR y adelgazamiento de las CG maculares con el tipo de defecto del CV en el 
craneofaringioma. Aunque para este autor la perimetría es insustituible y la OCT debe ser 
utilizada únicamente en aquellos pacientes (sobre todo pediátricos) en los que la realización 
de CV no haya sido posible, Bialer [64] propone la OCT como método objetivo adicional 
para todos los pacientes con CF, independientemente de la eficacia de la perimetría. 
La relevancia fundamental de la OCT radica en que los estudios más recientes han 
comenzado a plantearse como hipótesis la cuantificación de las capas de la retina como valor 
pronóstico de recuperación visual en el craneofaringioma. Por ello, valorando los resultados 
de nuestro paciente y de los pacientes de los estudios de Mediero [61] y Bialer [64], podemos 
establecer una relación directa entre el daño prequirúrgico estructural e irreparable de las 
células ganglionares y el adelgazamiento postquirúrgico de las CFNR con persistencia de 
defectos ópticos. El análisis de las CG predice la existencia de una lesión irreversible en la 
vía óptica [66], que ocurre después de una compresión prolongada de la vía óptica. La OCT 
como factor pronóstico ofrecería a los médicos la capacidad de adaptar los planes de 
tratamiento y asesorar al paciente sobre el resultado de la intervención [59].  
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Se han descrito otros factores predictivos como el estado visual preoperatorio, la duración 
de los síntomas visuales, los hallazgos fundoscópicos y el tipo de abordaje quirúrgico 
empleado [6]. Del mismo modo, el estudio de Prieto et al [47], analiza los diferentes patrones 
de distorsión del CF sobre el quiasma óptico para predecir el grado y la reversibilidad de las 
deficiencias visuales. Este estudio comprobó que la distorsión del quiasma causada por el 
tumor está directamente relacionada con la persistencia de alteraciones visuales y la 
magnitud de la discapacidad visual [47]. Sería interesante que surgieran nuevos estudios que 
también vincularan la distorsión quiasmática con la OCT, para conocer aún con más detalle 
el pronóstico del paciente y la consecuente elección de una mejor adecuación terapéutica. 
Fortalezas y limitaciones 
Antes de la selección de artículos, planeamos esta revisión bibliográfica a priori con 
criterios de selección claramente definidos. Realizamos una búsqueda exhaustiva de la 
literatura y acabamos seleccionando los artículos valorando el riesgo de sesgo y el impacto 
de la revista en la que fue publicado. De esta manera recuperamos los datos visuales de 354 
pacientes con craneofaringioma. La revisión consiguió una evidencia de calidad moderada, 
al pertenecer a un rango de recomendación favorable de la CEBM [70] por analizar estudios 
de nivel consistentes. No obstante, encontramos limitaciones en el diseño de artículos, en la 
selección de pacientes y en los parámetros de cada variable estudiada. 
Las limitaciones de información son debidas al diseño retrospectivo de cohortes de los 
estudios, al riesgo moderado de sesgo según la escala NOS y al posible sesgo de publicación 
de impacto Q3 del artículo de Mediero [61]. Pese a todo, la calidad general es adecuada 
considerando el número y tamaño de los estudios, la disponibilidad de la evidencia y la 
representatividad de los pacientes [55]. No fue posible la comparación de artículos clínicos 
aleatorizados puesto que, teniendo en cuenta la baja prevalencia de este raro tumor, no 
encontramos en la literatura estudios que no fueran de cohortes. Para poder realizarlos se 
podrían incluir pacientes de varios hospitales e incluso, si fuera necesario, de distintos países. 
Las limitaciones de selección las encontramos en el número de pacientes por estudio, puesto 
que existe una gran diferencia entre los que cuentan con alrededor de 10-36 sujetos y los 
artículos de Karavitaki [21] y Prieto [47], que cuentan con 121 y 150 respectivamente. Esta 
discrepancia se basa en que estos dos últimos fueron los únicos diseñados en hospitales 
multicéntricos en los que se investigaron muchos otros parámetros aparte de los 
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oftalmológicos. Además, la falta de artículos exclusivamente de adultos ha dificultado la 
comparación con nuestro caso clínico, que se trataba de un hombre de 43 años. Como el 30-
50% de los casos de CF se presentan durante la infancia, la investigación actual está más 
centrada en estos pacientes. Un estudio exclusivo de alteraciones oftalmológicas en adultos 
sería interesante, puesto que son defectos más frecuentes que en la población pediátrica.  
Las limitaciones que encontramos en los parámetros de cada variable a estudiar se basan en 
la ausencia de un examen oftalmológico estandarizado y la deficiente uniformidad en los 
métodos de prueba. La AV y los CV se describieron con diferentes definiciones y valores de 
corte por estudio, lo que dificultó la agrupación de resultados [55]. Tuvimos que uniformizar 
los valores de corte para poder comparar los resultados de los diferentes artículos. Además, 
realizar pruebas fiables de AV y CV en niños pequeños y en pacientes que no cooperan es a 
menudo muy complicado, lo que dificulta la recopilación de datos. Este problema podría 
haberse solucionado si en todos los artículos, no sólo en el de Bialer [64] y Mediero [61], se 
hubiera completado el estudio con una OCT.  
Nuevas líneas de investigación 
Para futuras investigaciones, sería beneficioso que los estudios venideros se 
centraran en métodos de prueba oftalmológicos fiables para aquellos que no cooperan, como 
la OCT. De esta forma, nos evitaríamos sesgos y permitiríamos una valoración más objetiva 
y equitativa entre los diferentes estudios. Sería relevante investigar el papel de la OCT para 
valorar el pronóstico de pacientes que presentan CF con alteraciones visuales, para que se 
pueda determinar idoneidad del tratamiento, según la alteración de la capa que produzca.  
También sería interesante que los nuevos estudios se focalizaran en la observación de las 
diferentes distorsiones del quiasma que causa el CF, para predecir el comportamiento del 
tumor y poder adelantarnos a futuras complicaciones oftalmológicas y quirúrgicas. 
Se podría estudiar el nivel de afectación de la vía óptica al aplicar las nuevas líneas de 
tratamiento, como la farmacoterapia dirigida a las vías de señalización MAPK del gen BRAF. 
Para conocer los riesgos y beneficios de determinados tratamientos con respecto a la visión 
en pacientes con craneofaringioma sería conveniente investigar, mediante revisiones 
sistemáticas y estudios prospectivos, la función visual en el momento del diagnóstico y 
durante el seguimiento a largo plazo de los craneofaringiomas [55].  
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9. CONCLUSIONES 
1. La particular embriología y la consecuente localización anatómica del 
craneofaringioma explican la disparidad de manifestaciones clínicas. 
2. La gravedad de la patología del craneofaringioma se basa, más que en el propio 
tumor, en la compresión de estructuras neurológicas adyacentes. 
3. El hallazgo de mecanismos genéticos implicados en los subtipos de 
craneofaringioma propone nuevas líneas de tratamiento dirigido. 
4. El análisis detenido de las características epidemiológicas, anatomopatológicas y 
clínicas contribuye a resolver las incógnitas de los casos más complejos y atípicos de 
craneofaringioma.  
5. Como no todas las alteraciones producidas por el craneofaringioma son tan evidentes 
a la exploración, se requerirá un planteamiento multidisciplinar con el servicio de 
radiología, neurocirugía, oftalmología y endocrinología.  
6. Estudiar con atención las pruebas de imagen y sospechar diagnósticos diferenciales 
de la región sellar, permitirá pedir las pruebas complementarias necesarias para llegar 
al diagnóstico correcto de craneofaringioma. 
7. Los defectos campimétricos nos ayudan a localizar la ubicación exacta del tumor 
dentro de la vía óptica. 
8. Debido a la amplia gama de alteraciones oftalmológicas que se pueden producir, ver 
los defectos típicos del CF observados en la campimetría, OCT, fundoscopia y 
ortóptica ofrece una valoración óptima para el diagnóstico y evolución del paciente. 
9. La OCT nos ofrece la alternativa diagnóstica de medición objetiva de defectos 
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11.1. FÓRMULAS DE BÚSQUEDA 
11.1.1. Fase I: identificación 
Tabla 16: Descripción del termino MeSH de búsqueda en las diferentes bases de datos para 
encontrar artículos que relacionen las alteraciones visuales con el craneofaringioma. 
Base de 
datos 
Descripción con terminología MeSH Resultados 
PubMED/ 
MEDLINE 
(((“visual disorders”[MeSH Terms] OR “visual 
fields”[MeSH Terms]) AND “craniopharyngioma”[MeSH 
Terms]) AND (1993:2021[pdat]) 
176 
WOS TEMA: (craniopharyngioma) AND TEMA: (visual 
impairment). 
142 
JNS [All: craniopharyngioma] AND [All: visual impairment]. 17 
BIREME tw:(tw:(craniopharyngioma) AND tw:(visual impairment) 
AND tw:(vision disorders) AND tw:(visual field) AND 
tw:(visual acuity)) 
37 




IBECS Craniopharyngioma [Words] and Visual Impairment [Words] 2 
TOTAL  486 
MeSH: medical subjects headings (encabezados de temas médicos) 
 
11.1.2. Fase II: cribado 
 
11.1.3. Fase III: idoneidad 
Tabla 17: Evaluación del impacto de los artículos seleccionados para hacer la revisión 
bibliográfica según la clasificación en cuartiles del SJR. Fuente: elaboración propia a partir 
de los datos obtenidos por el SCImago Journal Rank [69]. 
Autor, artículo y revista Cuartil de impacto 
D’Avella [71]. The endoscopic endonasal approach for paediatric 
craniopharyngiomas: the key-lessons learned.  
Child’s Nervous System  
 
Cuartil Q2 del SJR, Alemania 
 
 LXX 
Autor, artículo y revista Cuartil de impacto 
Mediero [61]. Visual outcomes, visual fields and Optical Coherence 




Cuartil Q3 del SJR, Reino unido 
 
Prieto [47]. Optic chiasm distortions caused by craniopharyngiomas. 
Clinical MRI correlation and influence on visual outcome.  
World Neurosurgery  
 
Cuartil Q2 del SJR, Estados Unidos 
 
Bialer [64]. Retinal NFL on OCT correlates with visual field loss in 
pediatric craniopharyngioma. 
 Journal of Ophtalmology  
 
 
Cuartil Q2 del SJR, Egipto 
 
Rath [72]. Childhood craniopharyngioma: 20-year institutional 
experience in Western Australia 
Journal of Paediatrics and Child Health  
 
 
Cuartil Q2 del SJR, Reino Unido 
 
Karavitaki [21]. Craniopharyngiomas in children and adults: 
Systematic analysis of 121 cases with long-term follow-up 
Clinical Endocrinology  
 
 
Cuartil Q1 del SJR, Reino Unido 
 
Chen [62]. Craniopharyngioma: a review of long-term visual otcome. 








11.2. TABLA DE RESULTADOS 
11.2.1. Revisión bibliográfica 
Tabla 18: Alteraciones oftalmológicas en los artículos seleccionados para la revisión bibliográfica 
Estudio NºP AV Defectos del CV OCT Fundoscopia Otras alteraciones  
Elena d’Avella. 
2019. 
12 N: 11 (91%) 
R: 1/8 (12,5%) 
N: 3/8 (37,5%) 
HBT: 3/8 (37,5%) 
CBS: 1/8 (12,5%) 
HTU: 1/8 (12,5%) 




10 N: 2 (20%) 
M: 3 (30%) 
S: 5 (50%) 
N: 1 (10%) 
HBT: 4/9 (50%) 
HH: 2/9 (22%) 
HBTin: 3/9 (33%) 
N: 24/47 (51%) 
E: 23/47 (49%) 
N: 3 (30%) 
P: 6 (60%) 
AÓ: 1 (10%) 
RAPD: 5 (50%) 
Estrabismo: 4 (40%) 
Ruth Prieto. 
2015. 
150 N: 62 (47%) 
R: 81 (54%) 
M: 17 (12%) 
S: 18 (13%) 
N: 50 (35%) 
HBT: 34 (24%) 
HBTin: 9 (6,3%) 
HH: 5 (3,5%) 
HBN: 1 (0,6%) 
EC: 1 (0,6%) 
C: 5 (3%) 
 N: 6 (30%) 
P: 7 (35%) 




15 N: 8 (53%) 
R: 7 (46%) 
N: 7 (46%) 
HBT: 4 (27%)  
 
HTU: 3 (20%) 
CT: 1 (6,6%) 
N: 3 /16 (19%) 
E: 13 /16 (81%) 
N: 1 (6,6%) 
P: 3 (23%) 
AÓ: 1 (6,6%) 
PD: 10 (66%) 
RAPD: 8 (62%); Diplopia: 3 
(27%); Estrabismo: 6 (46%); 
Parálisis VI PC: 2 (15%); 
Nistagmo: 1 (8%) 
Shoshana Rath. 
2013 
10 M: 4 (40%) 
S: 3 (30%) 
N: 7 (70%) 
HBT: 1 (10%) 
HH: 1 (10%) 
C: 1 (10%) 
 N: 9 (90%) 
P: 1 (10%) 
Estrabismo: 1 (10%) 
Niki Karavitaki. 
2005 
121 N: 74 (61%) 
R: 47 (39%) 
N: 55 (45%) 
HBT: 66 (55%) 
CT: 15 (12%) 
C: 3 (3%) 
 P:  17(14%) 




36 N: 21 (56%) 
R: 13 (36%) 
N: 6 (16%) 
HBT: 16 (44%) 
HH: 2 (5%) 
HTU: 5 (14%) 
EC: 3 (8%) 
CT: 1 (3%) 
 P: 6 (17%) 
AÓ: 19 (53%) 
FK: 1 (2,7%) 
CNÓ: 4 (11%) 
RAPD: 20 (55%) 
Estrabismo: 3 (8%) 
- Agudeza visual. N: Normal (≥0’8); M: Moderada (0’8-0’12); S: Severa (≤0’1); R: Reducida. 
- Defectos del CV: HBT: Hemianopsia bitemporal; HBTin: incompleta; HH: homónima; HTU: temporal unilateral; HBN: binasal;  
CT: Cuadrantanopsia; EC: Escotoma central; C: Ceguera 
- OCT: N: normal, E: Estrechamiento 
- Fundoscopia. N: Normal; P: Papiledema; AÓ: Atrofia óptica; PD: Palidez difusa 
 LXXII 
11.2.2. Evaluación del riesgo de sesgo  
Tabla 19: Evaluación del riesgo de sesgo para los estudios de cohortes a través de la escala 
de Newcastle-Ottawa (NOS). 
*: el estudio cumple con un ítem de la NOS; NA: No aplicable, los elementos no se aplican 
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et al [71] 
* * * * NA * NA NA 5 
Mediero 
et al [61] 
* * * * NA * NA NA 5 
Prieto et 
al [47] 
* * * * NA * NA NA 5 
Bialer et 
al [64] 
* * * * NA * NA NA 5 
Rath et al 
[72] 
* * * * NA * NA NA 5 
Karavitak
i [21] 
* * * * NA * NA NA 5 
Chen et 
al [62] 
* * * * NA * NA NA 5 
 LXXIII 






malformación embrionaria de bajo 
grado histológico, y localmente 
agresivo por su proximidad 
anatómica con estructuras 
neurológicas: nervio óptico, quiasma 
y eje hipotalámico-pituitario. 
INTRODUCCIÓN
Las manifestaciones oftalmológicas 
con las que puede cursar el CF per-
miten una mayor posibilidad de 
diagnóstico y tratamiento precoz. 
La OCT permite establecer un 
















Figura 1: Localización de CF
IDENTIFICACIÓN
Examinados: 76
Examinados tras leer 













caso clínico: hombre 
de 43 años, 
diagnosticado de 
craneofaringioma en 











- No elegibles: 69
- Excluidos*: 87




Publicación < 2003:  2



















Pruebas de imagen de 




a localizar el tumor
La campimetría, OCT, 
fundoscopia y ortóptica ofrecen 
un diagnóstico y seguimiento óptimo
OCT como alternativa 
diagnóstica objetiva y 
pronóstica visual
La embriología y 




LESIÓN DE LA VÍA ÓPTICA EN CRANEOFARINGIOMA: 
REVISIÓN BIBLIOGRÁFICA A PROPÓSITO DE UN CASO
Higueras Sánchez, C, Esturi Navarro I.
Universidad Católica de Valencia San Vicente Mártir, Servicio de Oftalmología del Hospital Arnau de Vilanova
Figura 4: OCT de CFNR y CG
Figura 5: RMN plano digital
 
 
